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Introduction 


<i Pendent due fm\ vitis 

pour vrtir * 

(He a dee Ides, H-atcrt Ha nick. 
IMI.tGTJj 


On Hit quo (Image se Eitue entre I'objet et la pens£e. Le lengage 
Q n lul-mfime no convlfmt scuvcnt pas a une description 
sat isfateante du phfinomdne medical. Une representation pictu- 

rgln tiievee par (a cauleur oanstilue un moyen d expression treS 
imoressionnant qui aiders la lactsur k se familiar iaor avec son 

aujet. 

Lora de ia confrontation avee Ig patiant r la souvenir visual des 
signes clinlques important* faeilitera la suite logique des 
recherche* apprgpriees qui permettront de verifier le premier 
diagnostic Un controls pictural pOurSuivi pendant 3es annees de 
formation peut reveler I'influance des tendances innees du 
df-veloppemeni et ret let du traitemont sur Involution de la 
maladie C'esl dans cette optique que nous avons r4alis£ cel 
Atlas. 


A q unique 5 exceptions pres, to us les eas ont ete i assembles 
par auteur a part if d ’observations du Service de Pediatrie et du 
Sen/ioa des Nouveau-nes et des Prematures du West Middlesex 

Hospital. 

Les photographies ont ete disposees sefon un ordre chronoio- 
nqu£ correspondaot oux stades de la petite enfance* de 
I'an Fence et de la pubertd, et sont reparties en categories de la 
rr rue laqcm qua dans les manuals elassrques afin de per me tt re 
d associer les figures au tsxte. 

Certains sujels. qui ressortissent aurtoul duna origins 

et des complexitds des aberrations chromosomiques h sont 
traii&s dans un chapitre a part, Des affections diverse* qui ont 
1 irnportanca pratique sont trailing dans un autrs chapitxo at 

dans LAppendlce. 


Etant donre I spproche h long terms, certains cas sorrt 
P resen tes ou cites dans des chapitres difMrents et certaines 
dfedfons importantes sont exposes chez plusieurs malados 
c-?qu i 'aul mettre en evidence des variations individuelles. 

Nous n'avons pas specials ment cherchG k montror dos ca* 
r5 H es, Le lecteur con state ra quo nous avons insiste sur (as 
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probifemcs du d^vcloppemcnt et do la nutrition, sur les troubles 
genetiques et surtout sur las affections neonatalas au cours 
rfesq nellies I observation at J 1 appreciation! das sipres et rtes 
symptGmes doit remplaeer la communication verbal avec fe 
patient Nous attirons I'attention sur ies ph£nom£nes normaux, 
sur lea variations de Is normals et sur les caracteres particuliers 
indispensable ay diagnostic differanti&l . 

Les legendes des photographies son! obltpatolrement concises 
et llmitdes & la description des signes les plus important*. ot les 
taits oltniques ne sonf mentionnes que Iprsqu'ils sont Indispen- 
sables a la comprehension du cas, Le lecteur ne devrait pas avoir 
de difficultes k completer ses connaissances en consultant des 
manuals appropries. 

Etant donna le champ etendu de la psdiatrie, nous ne pouvons 
pretend re & apporter un travail complet, Qeaucoup d'affectlons 
ne sent pas bten traduites par Timmobrlite d une photographic, 
et routes les infirrnitds nont pas encore franchi les portes de 
rhopital. 

Mous e&perons qua cat Atlas donna ra un aparqu piciural 
re present at if des affections p£dJalriques et qull pourra quider ot 
stimuler I etudrant tout en aidant le medecin qui 5 y Int&ressera, 
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Le nouveau-ne 

et le premier trimestre 

de la vie 

C'e-L la phase la plus crucial# de henfance, Los recherchas 
concern ant ce groups d ^ges ont ktk motives par la prise de 
conscience du latt que les mesiires medicales et socialos prises 
depuis le debut du si£cle on favour da la msre et de I enfant ont 
r^duit de fsgon spectaculaire la morbidity et la mortality 
rmonatales sans avoir un effet benGfique comparable au cours 
des trois premiers moia de la vie. 

|i a fallu chercher une nou volte approohe qui a permis 
d evaluer les facteurs noclfs pour le foetus au cours de sa vie 
nha-uterme et pour le nouveau-ne au moment de sa nadssance 
et pendant la period# perinaiale. Cette recherche a ete inlensifia# 
grace au* methodes audacleusos ^investigations infra-uterines 
{V&mnfM&ftt&sa et VamnioscoptEl, par les program da la bioehh 
mie et par faccroissement rap id e des connaissances de la 
cytoiogie genetique et des aberrations chromosomiques, Un 
systems d'appareils tres sophistiques assure la surveillance da 
I enfant pendant les phases critiques de son dav&loppement 
ini i-ut^rin et de sa naissang# et exige une cooperation etroite 
de t equips obstetrical^ et pediatrique afensi que toutes les 
possibles hospitalises nece&saires. 

Line question so pose qui est de savoir si css sHorts ne vonl 
pas abcutir a sauver des vies qui saront pour finir un. lourd 
' irdeau pour leurs lamilics et pour le soci^f^. Toutefols. comme 
tout vise a obtenir I'integrEte de la survi vance, on minimise le 
risque au moyen du diagnostic prenatal des affections handica- 
rjantes, qu piles so Sent q£n£tiques ou non, et par la connaissance 
dtr danger de recurrence, Des conseils judicieux el un planning 
familial bien congu devraient emp&cher la orocreation d'un# vie 

non souhaltee. 

On a 6tabli pour la pSfiode postnatale un vaste programme de 
depistage qui doit deceler les troubles conq&nitaux du m^tabo- 
■^me en plus d^s autres affections. Un traitomenl nutntiunnul 
Pj^coce peut emp&cher revolution de lesions neurologiques et 

d'autres inflrmitfes physiques. 

Une partis essentielle du programme concerns le bilan du 
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dC’VGloppeniHiit et de letat du nourrisson. Si I on veut apporter 
des soins approprias, Jl est indispensable de possfdef una 
connaissance approfondie des manifestations particulieres et 
pofymorphes dans CC proupe d'ages. 


FONCTIONS ET ASPECTS NORMAUX 


1. Un nouveau-re a term®. L accouchement s’eat Fait spontane- 
mant b la 4D 1 ' semaino de fa grossessg. La peau est rouge vif el 
recouverte de vecnix caseosa qui est un enduit form 6 par les 
Qlandes sebaeses et melange a des celEtilesdesquameeset a des 
cbeveux. Les yeux sent fermes ; les rriembres ncnservent leur 
position feet a le. Las plis que I'on voit sur fa pauine de la main 
gauche et f acrocyanose de I’extremite des membres interieurs at 
du pourtaur de la bouche sont normaux. 

2. Implantation norma re dc I'oreille et plis plsntaires a maturity. 

Deux pinces en pJastique ass u rent le cfampaqft du cordon 
ombiiicai. ce qui parmet una bonne prise. 

3. Una autre method® de ligature du cordon utilise une bands 
de caoutchouc quf se resserne propreasivement sur le cordon, 

4. Nourrisson de 7 jours. Les membres oemservert encore leur 
position en. flexion. La cordon est tombe el sa base eat le siege 
d un petit granuloma. La presence d un fecoulement d uring ou 
de matieres locales traduit la persistence d’un ouraque permea- 
ble OU (Tune fistula omphaiomesenteriqoe que f'on devra trailer 
chirurqical ament. 
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Les reflexes aulftmatiques (5-12) sent les sigriR$ d'une reponse 
neuromuaculaire primajre a un$ e*cilatFon_ Lorsque b develop- 
PCitient ss fait normalenrierit, la plupa.rt de oea reactions 
diaoaraissenl ao cOtira des premiers trois mob. 

S st 6. Essais de reptaibn prlmaire en demi-decubltus ventral, 
et (6) reptation prfmaire en cnossant les lambda. 



7, Marchs automaliqye iprimajre ay cours de laquelb I'enfant 
L 3 :cmnG el pose Is pbd. On affirms que te fait de Fairs pratiquar 
ces mouvemants psut aec6l£rer le d&velappe merit rmoteyr de 
| - e n rant. 






B el SL Prehension palmafre et ptantaire, les doigtset Fes orteils 
se referment eutomatiquemsnt sur lea Qbjets qui les scHlioitent 

10* Reflexe de Moro (ernbrassementj. L enfant etend ses brasen 
6eartant ses doigts puts fait un mouvernent d'embrassement. 
Pour la rTieme excitation (un bruit suudain at Fort] la mpop&e est 
plus forte chez l'enlant macrosofnique represents a gauche qua 
c hast le nouvaau-ni de peirf pords da naiasanca qua Van wort A 
droite L'asymstrfe ou Tabsence de ce relieve traduisent un 
trouble neuroloqique ou general. L'enfant normal qui eat au 
centra presents un reflexe falble tTextension croEsea. 

11. ReFlexe lonfquc du ecu. La rotation brusque du con 
pro vogue real e ns ion des membres dans le sens da la rotation at 
lour ilexfon du cotc oppose. 

12. Reflexe de Bablnshl. On le provoque en frottant le bord 
externa de la plants du pied. Les orteils a'ecartent en £ventail en 
meme temps quo le gros orteil se fldchit ou se met en extension. 
Kfgrmglcment ce reflexe est ambivalent chez le nouveau- ne. 
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Autres sjqnes parfficuflers au nouvc^u-ne £ 13 - 24 ) 

13. Hypotonia des muscles du dos qur provoque I'apparition 
d un© cyphose on positron assign et I ‘absence de la lordcse 
cervical*; h \ iombaire. 

14. Hypurtoniu muscuFaire. L extension du membra rnfarieur esl 
limltde dans I'execution de la manoeuvre * talorvoreille Molez 
['angle popllte cue est d'environ 90°, 

15. Les coussinets des deux levrea forment des collosites et se 

gonflant pendant la succion r cccmi permei un« bonne prise dir 
mamelon. 



16. Soules de Bichat. Ob sonl des coussinets de graisse qui se 
trouvent entre 3es fibres des msssotars at ampechent I' aspiration 
ties joues pendant que l P enTant tale. Cs tissu sdEpeux ne sublt 
pas de modifications lors des porlcs de polds, 

17. Autre auxtllajre de la tfttae. La membrane dentelee de la 
cr&te alveola! re se qonfle ef re n force la prise dea qennives sur !e 
mamekin. 

18* Pedes epitheliales d Ebstein (nodules de Bohn). Ce SOnt des 
bouquets do kysic-s epil'neliaux qui Elegant sur le raphe cu palais 
osseux, El ne faut pas les confondre avec des plaques de muguai- 

19. Hitrognathie. Get etat passager at banin n'arUraina pas 
dlncapaciL£ ton ebon nelle. 

20. M ilia . Ces papules blanches situees sur le bout du aez 
t rad ui sent rhyperplasie des gland as edbactos par suite de 
I 'action transplacental re da$ hormones m ate me lies. Elies dispa- 
raissent au moment de la desquamation. 
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21 et 22. Erytheme allergique du noLtyoau-ne. C'est une 
affection cfiurantti! beniqme et qui s'interrompt 5pontane*nent 
ENe esl erythG mate use, veEiogfaire ou Tnaculo-papuJeusfi. L exis- 
tence ri'une eosinophilie sanguine el la Dffescnco (JPosinophiles 
dans les vesiculas indiqu© retiolGciie Bllerqique (21}. L eruption 
g’lntert&ifia et decent confluents dans les regions qui aont 
soumfses 3 une irritation (22), 

23 el 24 Desquamation physialogique^ C’eSl une desquamation 
en fines pellicuies qui -ast plus accuses dans ias zones 
d 'irritation. 
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VARIATIONS DES FO NOTIONS 
ET DE L'ASPECT 

25, Nouueau-n6 an *tal de choc qui a CtC accouche par 
oeaarieone pour d£tresso fcetale. Notez I’acroeyanoso tres 
□ccusee. La position qrenouiile^ est duo & Ljne hypotonie 
pas sago re* 

26* Autfwa signes dirrElalion cerebrafe, La prehension planters 
fait defaul et to siqne de Babtnski cat posttif, c'est-a-dire que le 
pros orteil se met em extension 

27. Nouveau-ne flasque an position de qrenouille, Lc develop* 
pement postural est eouvent retards chez ces enfents (vo/r 619), 

28 Manoeuvre « talon-oreille * chez un nouveau-ne anormale- 
ment hypotoniQue L extension de la jambe ne rencontre pas de 
resistance el rancle poplite est absent. 






29, Hyporlaxite liqamentairc apr es un accouchement par (e 
siege decomp l«lt+ &vec Sea m&mbrea i ri fe nears en extension. La 
querison complete est de regie, 

30, HypolonEe generalises if* nouveau-ne en poupee de 
chiffons ") chez un enfant porteur d'une lesion cerebral#. 

31, Hyperfome generalise avec apaanie des axtenseurs des 
mem b res et retraction de cou telle qu elle apparaft dans I ictere 
nudeaire [voir 200 ). 
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32 el 33, Dents de nais$arce, Des bourgeons de tissu dfintaire 
peuvent se voir en rneme temps que d'autres malformations. Ce 
nouvaau-ne presente une microcephalia, de 1’hfrsutisme. une 
micreqnatnie grave et des malformations de ses orcilles 

34, Micrognathia chez un nourrlsson par aifleurs bien developp&. 
L hypoplaaie du maxiliaire Infeneur ae corrige au cours du 
d&veloppement 

36, Une micrognathia severe peut provoquer des diff icuites de la 
succion et de la respiration, sort out lorsquB le nouveau-ne eat 
premature (voir 539). 




LG poids et la laille de naissance doivent corrcspondre a I'age 
dc Ij grosses® b et au dPveloppement Lbb nouveau-nas qui 
s'^cflrtenl de la normale p resent ent un risque perinatal plus elevfc 
car ils sort plus enclins an* compti cations obstetrical its et 
postnatal as, 

36. Wouveau-ne tiypotrophique de petite lailie, ne a 30 semaines 
de yrnssesse. Son poids et sa taille sent Interieurs au traisieme 
percentile pour rape de gross esse, La mere etait une grande 

'uineu.se, ee qui s accompagne souvonl d un retard de c rais- 
es nee Intra-uterin. 

37. Petit poids de natssance. Enfant re a 43 semaines de 
grosscsse qui presente des s-.gnes d une malnutrition intra- 
uterine due k I'insuffisanco d un placenta infarci. La tailia est 
normale pour I'&ge gestationncl mais He poids est au-dossous du 
3’' percentile. Le visage ride el la peau llasque traduiseni une trfcs 
nettc perte de poids intra-uterine, 

33. Dee extremes. La gross esse de ce nouveau-ne premature a 
ele mterrompue £ 33 semaines (appendicectonme chez la rrtere) 
Le developpement do I 'enfant etart normal po ur son aqe 
gesiahonnei (poids de naissance 1 170 g}. Le nourrisson macro- 
somique ne £ 39 semaines de gross esse est dans ictat qui 
resulte d une surali mentation intra-uterine au cours du diobete 
maternal (poids da naissance 6 360 g). 

36 
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Les taches de itaissancp son t des troubles cutanes courante qui 
sent flCneralement passagers 

39 et 40. AngSomes capiflaires. Des vaiSH^aux capiflaires 
diaiendus se voient sur le front, sur les paupteres, au-dessus de 
la J&vre supeneura. sur ie mentor et sur la nugue, Ces Lathes 
disparaissent tiabituelfement an cours de la premiere aririee, 

41. Les naevi vasculaires donnent un aspect marbrs o la peau. 
Leur involution est progressive. 
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42, Angiome plan (tache lie de vin) sicgcant dans Ee tsmtoire de 
la premiere tranche du nerl irijumeau. Ce genre de naavus est 
durable et fait sou vent parfte dune angiomata se enc£ph alert rig b 
minSe (vofr 547-549) 


43, VastP angioma tres pigment#. C'est une lesion durable 
susceptible de se transformer par la suite en melanoma, 

44, Les inches mongaliques sont des laches pigmenlaires. d un 
bleu gris, cir con sc rites de la region lombaire et qui traduisent 
une accumulation da melanocytes dopa-posUrfs. Ellas sont plus 
Frequentes ehes: les enfants de couleur. hkiFez ausai la fa n i.:n u 
n$on&taL 

45, laches mcngeEiques le long de la colon rae vertebral# d h un 
infant de race blanche. II ne taut pas les confbndre avec dee 
hematomas [voir 536 et 587} 

46, Ag^nesie irr&gulidre et ^tendue das teguments du tronc. 

47, Le meme enfant 4 ans plus tard aprts des interventions de 

chirurgie plwstique 







43. Ag£ne£ie cutanea des deux genoux. Dos zones rectanqulai- 
res nettement definies sont com pi element depourvues de tauter, 
les cauchas cut&neas. 

49. Grot plan de la figure 48 qui montre des granulations au 
fond de la region defectueuse dont les bards surOleves sont 
hyperAmiAs. 

50. Au bout de 4 ssmainea tes zones dofectueuses sont 
recouverles d'une membrane atrophique, fine et translucide. Lea 
fibres elastiques font defeat, ce qui contraste avec le tissu 
cicatriciel norma!. 


48 
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LES TRAUMATISMES DE LA NAISSANCE 


Beaucoup de ces 1 6s ions sonf trensitoires., Les prog res du 
I'obsl^tnque et des sains pennataux reduisent la frequence des 
lesions durables. 1 

LESIONS DE LA TiTE 

Hematome de Ea face consecutlf a une presentation de la 
face La cloison nasaie est devree., ce qui peut entralner, ay 
debut,, des difficultes de sued on, 

52. Bouffissura de la face pa techies* It s'agissait d une 
circuiting du cordon. 

j 

63. Modeiage et chevauchement des os du cr3ne de latbla 
amplitude qul peuvent sc voir normaleirient nu cours de 
I accouchement ici. la saillie des parietaux quf chevauchent le 
frontal ct la suture sagittate indique qu'il v a eu une dispropor- 
tion et un accouchement dyatocique, 

5d. Fracture du crSne avec enfoncemeni en forme de cuillere 

due a la pression exercee par le sacrum lors d F une disproportion 
feelo- pel Vienna li peut sb produire une lesion intracranienne. 
Notc-i la forme a normal e de I'oreille, d'implaniation basse 


36 


sa 



37 



55. Bosse sero-sanguinc. Cost un code me diffus et passager de 
la presftnlation. Sa localisation [nd c,ut la position intrauterine 
du foetus. 

56. Cephalhemalom© unilateral. L'lwnorraqia souS-p6riostee 
est limil&ft par I'adherence salice da periosle aux sutures. 

57. Cephalhfcmatome bilateral, L’^panchemont de sang est 
divise par ia fixation du perioste a la suture sagittate. La 
resorption se fait progressivement en queioues semaines. 
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58. Fyoccphalhemalome, U ne infection pyogene a fail suite & 
une po net ion de rhematame qui K’t uns intervention inutile. 

59, Necrose du cuir chcvelu sur Je so m met du crane el sur lea 
parifrtaux* due a la compression et a rischemie co nsec at i Yes a 
un Iravaii pmlpnqe (se voit aussi dans le syndrome de trisomic 
13>_ 


60. Gros plan montranl Iks traces profondes de la compression 
corresoondanl aujc sutures. I'oedeme tree accuse st la necrose. 
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61. Signe du soleil couehant, G'es* un pflfinomene passaqer qui 
sa product chez les prematures et chei les nouveau-nAs qui oni 
subi un traumatisms obstetrical , ll est dedenchA par Is passage 
rapide de la position du nouveau- n6 du decubitus dorsal en 
prod ivy @1 traduit une irritation cerebrate et un trouble fonction- 
nel du cerveau moyen. Les paupieres sgperieures sont r^tractees 
et les iris sont partiel lenient reconverts par les paupiores 
injerieures. ce qui donne un effet do SOleii couctianl. Notea la 
cculeur bieue de la sclerotique at le reflet rouge an niveau de la 
pupille, normal dans les conditions d'une photograplrie au Hash. 

62. Ce signe per$iste dans le cas d'une Idsion cdrebralH 
importante l voir 4Q5). 

63. Vises hyrtrocephalrcus. H s'agit d‘un phencmene analogue 
qui, dans ce cas, est du au peu de profondeur des orbiies at a la 
depression das globes oculaires par suite de ['hypertension 
fntracrAnienne, 


4 ? 
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64. Gederne cerebral consecutif a un accouchement rapidc, Le 

nouveau-no presente des siqnes d ‘irritation cerebrate ; une 
hyperextension cfu cou, un opisthotonos stuns axaqaration de la 
position da flexion Cel enfant a $urv&cu ol n o presents que des 
lesions eerebralcs minim os 

65. Hemorragie irtlracranienne. Ce nouveau-ne est photopraphae 
pendant une convulsion tonique. iRemarque* son opisthotonos, 
la rotation et le spasme en extension des jambes eroisees. Cel 
enfant est mart pendent une convulsion. 
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LESIONS OES NERFS RERIPMERIQUES 


66. Lesion des rocines inferieures dy plexus brachial (Klumpke- 
Deierine] et paralysis du nerf facial eon&ecutives a un accouche- 
ment difficile par Je siege. La flexion du poignet et des (joints de 
la main droite produit la position de la main cn griffe. Du cote 
gauche. I'tftii ne peut pas se feriner, les plia naso-labiaux son! 
effaces et la bouche asi attiree du cote sain. 

67. Syndrome de Claude Bernard- Horner. C'esi la lesion des 
fibres sympathiqucs confenues dans les rapines anterieures du 
1* fit du 2" segment dorsal ; clle peut accompegner les lesions 
pr&c£demes. IE sa produit aiors un ptosis, une enophtelmie et un 
myosia du cote gauche. 

68. « Poignet tombant» de Is paralytic radiale. fiem&rquez la 
plaque da necrose sur le bras droit, qui est due 8 une 
compression et a une ischOmie intra-uteri n=s. La fonction 
normals seat r6tablie. 

69. Pseudo •* poignet lambent » chea un nouveau-rifi flpsque et 
hypotonique. 


G& 
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70. La supination n eat pas qenee dans ce CS1 


71. TortrcoHs. La lete eat inclines du fail du rHccuufcisaeinent du 
sterno-ci^ido-maslotdimp qui est conaicutH 3 un spasme ou II 
une liemoi raqie avac une [mras# La paraLy^ie f&ciale gauche 
affects sui tout 1e muscle trrannuiairn des levres jen haul el a 
gauche). Ces stgnes sont plus accuses lorsque I’enfant pleura 
(en haul et a drohe). Trois mo is plus tard (en bas et h gauehe) K 
lets ffonchons de$ 1 p * et 2* branches du nerf sont redevenues 
normales Le rameau buccal n a pas encore ratrouve sa fa net ton 
normate. A 1'age de 5 mois jert bas at a droite). le nourrissnn ti-ent 
sa t£te droste mais I angle gauche do sa bouchc cst encore attir£ 
vers Is droile Si cet etat persists, c’est qull exists une ag£n£ste 
supra nucleaiir^ ou une malformation conqenitafe du muscle 
triangulate des lev res. La plaque blanche que I "on vest sur la 
langue est doe & one Infection & monilia, le mupuet. 
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TROUBLES METABQLIQUES 


72 . Hypoglycemia neonafale praraquant TapparitJon de convul- 
sions. C'est un trouble mfetaboliquo pa&sagar. Dans os css h Is 
glyo^mte £1alt inferieure b 20 mg/ 100 ml. La mere avail praseme 
une toxemie da la qro^sgs&B. Le controls systernalique de la 
glycemio fatt panic du programme de dfepisiage nfeonataL 

73, Tatanie hypocalcemlque neonatale avee spasms du carps 
(main d' accoucheur). Get elal d'hypoparathyroidle relative avee 
un rays baa de la caicemte el un taux eieve dc la phosphatdniie 
ezl oius accuse si on aliments renfs^l an lait da vac he 
concentre. Pour pallier b cetle hypocalcemia nuiriiionnalle, on 
di$i>0se maintenant de preparations fact fees qui so rapprochanl 
de is composition du fait matemel Dans certains eas de tetanic r 
on retrouve une hyperparathyroTdia che^ ia mere, 
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MALFORMATIONS CONGENITALES 

OMBtUC BT CORDON QMBfUCAL 

74. Kystes humorragiques de la qaine arnniolique du cordon. 
C'est une anomalie rare qui s'atcompagne dautres malforma- 
tions : dans ce cas, jt sagit d une agenesie de la main gauche 
( voir 106), 

?S. Omphalocele partial qui r#?pr£kentf* un$ forme grave du 
retard du de^efoppement Initial de la parol abdominals. L enfant 
presente aussi une hSmorragie du penis et une holoprosence- 
phalie. Remarquez la flexion anormale des doigts de la main 
drnife qua Ton retrouve dans la Irisomie 18 El (vw 137, 439, S7Q, 
5711. 

7G P eroE plan des anses intestinales herniees dans le sac 
transfucide qgi est forme par le peritome et l amnios {voir 137V 

La reparation chirurgscale immediate. qui psut etre difficile, e$l 
main tenant remplaoee avec aucces par le « tannage * au marcu- 
rochromfi.. A pres epithelialisation, la hemic qui on resulte 
requiert le traiiement chirtirgical. 
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77 P Voluminetise hernle omblHople qui est une forme de laaion 
meins grave. Le sac est recouveri pnau normal et contient 
des vise en plug on mo ins grande quantity. EMe se rencontre 
surtout chez les enlants de con lour, La reduction se fait an 
grande partie spontanement. 

7B fc Hernie ombiiioale efune laille plug courante. Gena forme de 
hemie se r&duit faciiement 

73 . Cutisalion do lomhilic. Le molqnon dur represents ce qui 
reste du cordon reconvert de peau, Contrabemant a la hernie, 
cette forme ne peut pas &e reduce. 

BO. Diastasis das grands droits. II S agit la d'un retard du 
ti£v3loppemant F souvent en rapport avec la p re mat write, qui; se 
corrige avec la maturation. 
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CM A NIOD YSO S TOSE 


SI. Scapfrio {doJichn) cephalia dun a la suijoure preniafcurGie da la 
suture sagittale, Ella esi plus frequents dans la sexe masculln, II 
n'exista g6n6 rale merit pas de signes d'hypertension cranienne, 

82. Oacy (acrol cepbalie qui esl dye a la soudure pracoce, 
parhelia ou totals, de 9a suture corona la. Cette malformation 
coincide sou rant avec d 1 a litres anomalies. L'hypeiien&ion inira- 
cranienne est prscoce et provoqye de rexophtalmie et des 
lesions oerebrales [voir 520 - 527 ], 

83. Crane lacunaire (Liickenschadel). La radio a rap hie Ju fcslus 
montre I'image caracteristique du crane en nitf d p a betf/es, Cette 
malformation s'accompagne generalement d'une spina bifida. 
Remarquez la deformation des vertebres de la region dorsals 
moyenne. 
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LA PLAQUE NEURALE 


84, Hydrocephrtlie ean^enitale. El le est consecutive a nne 
Gulp reduction ou a une resorption insuffisante Ju liquids 
cephalo-rachidien, ou a une obstruction a sa circulation, Le 
traitement neunochirurqical precoce est indique afin de pnfcvenir 
d'autres lesions cerebrales 

85- Hydrpcepbalie avant £a gauche) et apres (k drolls) la creation 
chirurgicale d'una derivation venlnculo-aunculaire au rnoyen 
d'une vaive da Spitz-Hoit^r. 

Le shunt doit eire marntenu toute la via. Lin develqppemant 
intelJectuel el une fonctlon neurcmusculaire normaux pauvent 
etre obtenus si revolution est stopper Durant fa petite enfance, 
une mise au point reguliere est n^cessaire pour prfevonlr toute 
defailfance du shunt 
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Lea malformations par manque de lerrnelure apparaisseriE 
eomme dcs rtstulss ou des deformations mystiques d'im porta rice 
variable. 

Lea fistulas sent des lesions epilheSialisees qui s'eiendenl de la 
peau ol canal neural. Lorsqu elles sort pernneables, eSFes sont 
des portes d entree pour les inlections et doivenf fitre excisees. 

!■ 

56, Fistule crarEO-dermique, ganera lament Situee Slir \& iigne 
media ne de Tocciput. 

57. Fisluie pilonidale (sinus pilonidal). C'est une malformation 
cou rants : rextremits distaEe du tube neural est fixce au coccyx. 

B8, Rstule dermique. EFie pent se produlre a ro’imparte quel 
end roil du canal rachidien. 
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Les malformations KystFques (spina bifisa kystiquc} (19-102). Ce 
sent des meningoceles ou des myelomeningoceles. 

Le* meningoceles ccnliennenl surtout du lissu mailings y 1 rm 
s’accomp&gnant gsn^ratement pss d'une incapacite fonction- 
nelie. Une intervention neuro-chirurgicale immediate on 6vilera 
Fa perforation et ( infection. 

89, Meningocele lomho-aacr&e. C'eSt la localisation la plus 
Irequente 

90. Meningocele cervical* reconvert© d une membrane vasou- 
laire iranglucide et de p-eau. 

91 at 92, Un autre eas, Le sac est reste intact pendant 
['accouchement mais a'ast roinpu irrnnHdiatement apres. 

93, Mfenirigo-encdphalocele Pont la faille varie scion les modifs- 
cations de la pression intracranienne (elle augments de volume 
tors das pleurs ou da la toux). 

89 90 
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Lee myelomeningoceles s accompacjnent to u jours d’infarnnites 
Lg sac contient du tissu. meninqe et du tissu nerveu*. La * qualite 
de la vie » et le taux de survie dependent du niveau de la Ifelon 

neurologfQue, Les lesions les plus heut situees ont Ie plus 
mauvais pro no Stic. 

Ces cas mettent on lumtdre le d Hem me et la coot reverse dans 
lesguels BEt enfenmee ta selection en vue d'un traitement 

chirurgicaL 

94, MyelnmeniriqaceLe doraate qui a d urine lieu a une infirm ate 
grave. 

95 et 95, Myelomeningocele dorso4ombaire avec syndrome 
ETArnold-ChiarL Le Irene cerebral et le cOfvelat sent Situee dans 
le Liana I cervical . Le sac est recouveri par la peau et par une 
membrane vasculaire Remarque* I'em^lence d’une hydroeepha- 
l ie importante, d une parapl£gie flasque et d une absence du 
controls des sphincters (96 ) 
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97. Le mime enfant a Tags de 18 mo is, flemarquez la manque 
de proportion entire la taiite normals du visage efc (‘augmentation 
grotesque du crane, Le visus hydrocephaliCLis cl la congestion 
des veines du cuir chevelu traduiaent I 'existence dune hyperten- 
sion intracranienne. A rautopaie, on constata quc le cortex etait 
aussi mince qu’une feuille de papier. 

98 et 99. Myelomeningocele lombo-sacrio, C'est la localisation 
la plus frtiquente, Les hanches et les genoux sonl fleehis et on 
note une paralysie, nes pie els bo is varus equine. Les capacities 
intelleotuelles netaieni que peu attaint as. L" Intervention prevue 
trea peu apres ll nai usance f ut ref us fee. 

Le depi&tage ante-natal des defsuts de fermeture du tube 
neural et la prevention de la recurrence sent bas6s sur revalua- 
tion d'une globulins fostale, ralphatetoprotelne (AFP), dans le 
serum maternel de la 16eme a la Ideme semaine de la groasesse. 

Lage gestationnel exact peut etre determine par echographSe. 







100, Teratoma lombo-sacre partaellemerii recouvert de peau 
normal c. La turneur contenail des denis et du tissu d396uk t dc& 
follidiil&a pilaux et des viscires. Son ablation n’a laisse aucune 
incapacity, 

101 et 102. Anencephalle et h^mloranSe. G’est une malformation 
grave incompatible avec la vie. Seules quelques parties de la 
partis posterity re du crane, do tronc cerebral et du ceryelet aont 
ddvciopp Oes et sont recouvertes d'une membrane vasculaire 
(voir Cyvtople et srhinencephaUe. 539 - 541 ). 

Des laux eleven d'AfP dans le serum maternel et da ns le 
liquids amniotique g p ob&erwnt dans ceite mafformation, 

□ans les regions a risque eleve, I Gcftograpbie eE ramniocen» 
lasesont mdiqueesdans la routine de la surveillance antO-natal*. 
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le soublette 


103. Thorax en eritonnolr. La retraction de ia partie Entdrieuredu 
iternum ost due au fait qua Ee prlier central do diaphragms est 
; es court et qu'il exists des deformations cosialaa- 

104. La thorax en entonnoir et la microqnathie peuvent 
a'accompagner be difficultea respiratoires, Notez le poignet 
tom bant du cote broil (vo/r 68, 69). 
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105, BrachydactyJm due k la brieveie ties as da metacarpa at des 
phalanges Elle se pro da it en mfimfl temps que d'a litres 
anomalies (vo/r 231 et 232). 

105 et 107. Anneau d + etranglement congenital JdyspUisle da 
Streeter, scl&rodermie conqenit&te) localise autour des chev^les 
el des orteils d'un nouveau-ne el pravoqufl par des bandelettes 
amniotiques. Les sillons dus k la conslriction sent encore 
visibles au bout de B ans (107). 
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108. Amputation lntra- uterine dea dolgts par ties bandelettes 
amnietiquaa a la suite de la rupture prematures du sac 
amniotique ipoche des eaux) el de I'exislence dun chqohydranH 
nios, Cette anomalie est plus grave que Ib precedents. 

10(> + Pieds beta varus equms. C’est une malformation (ncapaci' 
tante qui esuqw une eorreclion pr^ooce. MOtE2 resistance dune 
hydrocele et de hernies inguinaies bilateralas. 

110- Plods bots valgus, Cast une deformation mineijre qui 
donne I'limpression d p une bascule du pied et qui tend a sc 
corriger spontanement, 

111. Hemimelie (acromelie). II s'agtt de l aplasiedu perone droit 
On note une hypoplasie de la partie intarieure de La jamba 
droite; seuls le premier et le deuxiieme orteil sent devuEcppes 
Cette malformation s'sst produite apres E absorption de thalido- 
mide et semble sirs une des formes les plus graves des 
nombreuses aplasies ossouses. 
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Les anomalies du premier arc embryonnaire peuvent etre trea 
amefctorees par la chirurgie plastique. L' Intervention doit etre- 
r-eahsee eu oour& des premiers mo is de la vie pour des raisons do 
prevention et d'esthetique. 

112, Bee de Hevre unilateral, II s’etend jusqu'& la narine gauche 
qui est opiatic cl d&viee. 

113. Fpnte iHhio-palatlne inleressant la crate alv&C)air& el la 
totality du palais dur et du palais mou ; elln apparaTl lorsque 
I'enfant pleura. 

114 b Chilogrtathopalatoschisls [colobome de fa face), avec un 
an giome plan du cSte affect h. La cavite buccale est recouverte 

de muguet. 

115. Fissure mcdiale de Ea face avec microcephalia, hypeteio- 
rieme et feme lab io- palatine totale bifat£ralc (gueule de loup}. La 
cloison naaate fait defaut et les cavrtes n a sates et buccalee 
communlquent Celle malformation fait partie de rholoprosenc^- 
phalie (voir 533). 
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Les i:£& suiwants ilUjatfHnt J«S resultals rsmarq u^blna de itfi 
chrrurgte plastkjue 

116- Bee de flevre unilateral s'etendant jusqu'a la rwine droite- 
Un an a pres I 1 intervention de chirurgie correctriee, I' aspect de 
1" enfant s'est consider able ment ameliore {a droits). 

117 et 110. Gueule de loup avec salllie du vomer. (117), Un an 
□pres I 1 intervention (1181 la deformation cst a peine visibFe. 
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L'APPAREIL CmCULATQfRE 


119. Cyanose p«rjphiriqu? ganfiralisee asset modetee chez un 
nouveau-ne choque presantant un§ instability vflsomo trice el 
une mauvaisc expansion pulmonaire. 

120. Un w enfant bleu If s'agit d une cyanose periphenque et 
central# grave. L'autopste montra qu il exists it une telralogie de 
Fallot (stenose pulmonair®, communication interventrieulairc. 
dextroposition de Taorte et hypertrophie ventricutair® droita), 
Remarquez les oreilles maJfnrm&es k implantation basse. 

121 et 122, Cyanose qenpherique at central® grave. La 

convulsion (122> a ete provoquee par 1 augmentation dc I'hypoxie 
a la suite de pteurs prolang6s. L' a u top sic- a mom re I ’existence 
d'une atr^sie de I'arte re pulmonaire el d p un seul ventncule. 
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L’APPAR&L URO GENITAL 


123. Hydroc&fe neonalale. Elle est general© ment passages et se 
msorbe ftpontanement. 

124. Hernia iruiuiiuJe bitalcrale avec volumineusa hydrocele. 

Dans ce cas. I' intervention chtrurgicale doit &tre precoce. 

125. Hypospadias. 1 ' orifice uratral e$t &itu4 au-deasous du 
gland. La gravity en es\ variable, 
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126. Ex strop hie vesicate. Cast jii arret du develop p amen i qui se 
nroduit surloul dans la sexe masculin. Au centre, au- ddSSOuS de 
ia muqueusc rouge vif de la vessie, on voit le trigone et les 
orifices urdteraux. Le penis est court et presents un epispadias 

comp let. 


127, Aspect de la lesion lorsque I'enfant avail 11 ans. La 

;nuqueuse a ete remplacee par un epithelium pavirnenteux et par 
du tissu cicatriciel. Lexstrophie s'est reduite L urine sumte 
constamment mai& la peau erwironnante n'est due pen irritie 
ivoir 566-571 les autres lesions). 
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URQENCES NEON AT ALES 


12B, Atreste de t'oesophage avec fistule tracheo-easaphagienne 
du segment inferjeur. U uauveau-ne regurgitait at bavalt, La 
fading rap hie sans preparation montne la presence d'une opacite 
dans le lobe sup^rieur du pogmon droit et d'air dans I'asiamac et 
L‘ abdomen, 

129, Le segment snperieur de 1'cesDphaqe apparaft comme un 
cul da sac dilate au moment de I'oesophagographie. La presence 
d'air dans I'asioinac et ('abdomen montre qu rl exists une 
communication entre la trachea ei I'oesophage, C'est la forme ta 
plus frequents da catta mat formation, 

130, Ossein da I’arbre bronuhiqutf du a une incndaticn et a unc 
inhalation du produit de contrasts. Cost un incident que I'on 
devrait Gvlter 
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131, Atre&le du duodenum, il s'agissait d un enfant mongolien 
qui vomissait un liquide teinta de bile. La radiographic pratiquee 
an decubitus dorsal montre que I'estomac et le duodenum sent 
rempiis d'air, I! ny a rtuiUe part amours d r air dans I “abdomen. 

132* * Double bulls » important*? pour le diagnostic et nnise en 
evidRncn p&r Le cliche effectue en position verticaLe. 

133, Harms dlaphragmatique a tracers Le canal pleuro- 
peritoneal gauche, Ce nouveau-ne de 2 jours present ait des 
diffieulles respiratoinea et de numbnaux acces de cyanoie. La 
radiographic montre yn deplacement du coeur vers Ladroite et la 
presence d 'ombres kystiques dans le lobe gauche, L’abdomcri ne 
conlient que peu d air. 

134, La voe de profil montre la presence dans Im thorax ri'anses 
intestinal^ remplies d’air. 

135, He rule dlaphragmatique droite. Le peumon droit el la 
mid iast in SOnt repousses vers la gauche. L hemidiaphragme 
droit est abalsse et on voit de nombreuses arises intesUn&lN 
dans la partie droite du thorax. Cette malformation est plus rare 
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136. Apla&ie puEmonaire unllslflrale. Piece d'autop$ie. Le 
nouveeu-ne presents unc dCtrPSSe reSpiratoire, de la cyanose at 
dw absence de murmurs vgslculalra du cdte droit Le cceur et le 
mcd instill etaient reroutes vers la gauche par un epanchement 
pleural, Seule unc petite portion du poumon droit set develop- 
pse, Des malformations irons import antes peuvent etrs- compa- 
tibles avHc la vie. 

137. Omphalocele. II a'aqit d un arret du ddveloppement de la 
paroi abtiominale entre la sixieme et la huitieme semaine de la 
vie fortale. Le sac s'est ronrtpu et I'eventration est complete. II 
faut faire immediate merit appel & la chirurgie correct rice (voir 

75 - 76 *. 

138. Volvulus at il8u$ meconial. II s'agit du dessin d r un 
prelevement chlrurgical offectue chez un nouveau-ne age de 
6 heures qui pre-sentait une dilatation notable de la portion de 
I'intestin precedanl Is volvulus de la portion terminals de l’ildon. 
Par la suite, I' enfant devait presenter une muCOViSCidOSe (vo/r 
275-277), 

136 



90 


137 




91 





139. Occlusion inteslinale basso, Tool I'abdomen esL ballonne el 
le peris I a It is me eat apparent, 

140 a! 141. Diaqnoatjc radtoFoqique. Le cliche fait en decubitus 
dorsal 1140] rriontre d&s anaea inteatinales nettemcnt distend ucs, 
En position vcrticate (141) et apres absorption de liquids, on vail 
apparaitre de nombreux niveau* (guides. 

142, Imp erf oration de Tanus. Le canal est epidermis^, Cette 
anom&lie s’accompagne aouvent de malformations de l arbre 
urfnaire. Co nouveau-ne avail aussi on rein kystique et un 
hydro-uretore. 
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LE NOUVEAU- NE A RISQUES £LEVES 

SYNDROME DE DYSFONCTtONNEMENT PL AGENT AIRE 

1^3, Macrosomre. Les nouveau- nes ant une tailla $uperjeure a la 
normals sait par suite d un caractere familial soil parce que lent 
mere est diabPtique (voir 224-228). Las complications obsletrica- 
les cl pPrinatales sont tres im porta ntss. 

La tendance a la cruises nee excessive diminue durant la 
premiere an nee. da la vie, quand 1e poids normal est attaint. 

La diminution de la permeability placentaire el dc 1'apport 
rToxygene intra-ut&rin entraine 1'apparrtion de difficult^? perina- 
tales im mediates ou dinfirmiles uherieureg, 

144-146. tnfarclsse merit placentaire. Get enfant de couleuf est 
ne a 40 sematnes de gnossesse. Sa peau est seche, Fine at rides. 
Lets cheveux rares et I'absence de tissw adipeux sous-cutane 
intensifies! ie tableau dijne malnutrition 
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1*7 et 146, Fostmaturilfe, Lenfant ost nk h 43 scmaines do 
grossest. Nutez la peau seche qui desquame. ('abdomen en 
nacelle et les fesses amaignes L'infJamniation des talons eat due 
ay la it que renfant tes frotte continue lie merit. 
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LE NOUVEAU-NE PREMATURE 


l^s anfants nes a la 37* semaine de grcas-esse ou avant, et dont 
la poids de naissance est inferieur a 2 500 g prison tent un risque 
quip sst proportionnel k la cause de la pr^maturite, a la duree de 
la grossest. au poids de naissance et a te presence de 
malformations Le pronostic de leur dfrveloppement eat assombri 
du point de vue statistique par leur tendance aux infirm Et^s 
not rices et intellectual les Cette tendance est plus en rapport 
hv & c le poids de naissance qu'avec reimports quelle complica- 
tion postnatal*. 

1 49+ Aspect general. Cet enfant est nk k 27 semai>nes de 
grossest Son poids de naissance dtaif de 1 050 g. Notezque la 
tele eat aasez vokimrneuse par rapport aux dimensions du corps 
et qu'il y a une exageratian de la position foetale en flexion (a 
gauche). La peau est brillanie du fait da Fa presence d un cede me 
at elle eat recouverte de lanugo., Le tissu adipeux sous-cuiane esl 
uhu develcppe Les oheveux sont rares et raides (a droite). Lea 
veux sont saiJIants du fait de la disproportion entre (a taille des 
globes oculairos ct celle des caviies orbiiaires. 
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Le Syndrome de detre&se respiratoire est une affection put 
menace (a vie el qui est lice aux com pH cations de la grossest, 
de laccouchninent, de la prematurite el du diabete maternel. II 
pent apparaltre Ires vita apres la naissance. Une insutfiaanee de 
I'activiie du surfactant (synthese pulmonaire des lacithinesj 
entraTne un collapses propressif des alveoles pulmonaires. une 
hypoxia et des troubles metaboliques. 

150. Premature ne a 28 semaints de grossesse* Poids de 
naissance 1 020 g. II presents Ees signes typiqties de la retraction 
thcracique de I'ictere et de la cyanose. Nolez respect briilant et 
qelatineux de la peau du a leedeme. 

La respiration assisted permet d'abaiseur le taux de mortality 
Les entants qui survivent ne pnesentent generalement que peu de 
slgnes residuals. 

151* Syndrome de Wilson-Mihity, C'est une pneumonia intersti- 
tielfe idinpathique, qui est une forme chronique de ddtresse 
respiratoire Ptemanquez la retraction inspire to ire de la portion 
inferieure du thorax et I abdomen bombant, ^vocaieur du 
balance ment thoraco-abdcmlnal (Le thorax 3e aculeve pendant 
I'expi ration), 
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Sans tenir cample do i’apparition passive cJ handicaps du 
d^u^lnppemgnt de rervfant, il exists das possibility qu'il faut 
saisir si quf justiffent tous les efforts fails pour !a survlo die ces 
erfants. 

152. Prematures nee a 28 Bemaines de gros^asse. Raids de 
naissanos 1 021 q. A pr^sento une d^trssse res pi rate ire de 
courte duree* 

153. A Vkqe de 4 a ns el demL La iaiJIe se situe au iroisieme 
percentile ot le poids au TO* percentile de son Age,, Elle a 
presence des affections respirator res repetees avec bronehcspas- 
mes, Remarquez la retraction do la partie inf&iieure do sa cage 
Ihonacique {sit Ion de Harrison) et la distension de son abdomen 
(ftn haul et k droite). 

A lege de 11 ana ten bas.} elle eta it une fiilette sajne et bien 
develop nee a roc he de la pubeile. Le developpement des seins 
commence La taflle est au 25* percentile, le poids au SO* 
percentile, Le Ql e8t de 110~ Les acces respiratoires ont cesse, 
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LES GROSSES6ES MULTIPLES 


Le risque perinatal de la prGmaturifeft et du petit poids de 
naissonce ast encore accru par lea com plications inherentcs a la 
g6melliie el a ses difficuites obstatncales. Les qrnssesses 
■p^mellajree soul relativement frequences (une surSO grossesses). 
Les jumeaux dizygotes qui ne sonl pas identiques surviennenl 
plus IrSquemment qua las jumaaux manozyqotes identiques. 
Void quelques prodlemes lies a Ja gdmellitfi, 

154. Jumelles Identiques nees par cesanenne k 37 surnames de 
qrossesse. La mere elart diabetique. les deux enfants presenter^ 
de f oedema et une macrosomie relative {voir 38 T 143 >. 

155. Jumeaux de m§me sexe mais non identiques. Presentation 
du Siege et accouchement au forceps a 39 sem&fnas de 
grossesse. Lea de uk nouveau-nes sont petits pour leur Sqe fee la I, 
Le second jumeati qui a ete extrait au forceps etait cyan&sS et a 
du etre ranlmA. 

Le retard de croi&sance intra-ut^rine (poids de naissance au- 
degsous du lOeme percentile pour I'age gestation nel) est un 
factegr de mortality perinatale accrue, en particular en caa de 
grossesse g&mell&Nre, La surveillance de la croissance du diame- 
tre biparletal cranien par lea ultrasons peut te pnevoir 

156. Jumaaux dizygoles de sexes differents. La qemellite 
n ayait pas 6tc re conn Lie pendant la grossest* at (accouchement 
s’est produit nor mo lenient a 42 semaines, Les deux asifants &ont 
a tarma et sent bieu developpcs. 
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157. Jumeaux dizygotes du mime ssxe nes it 36 SHimaines 6m 
grosses s* Les poids de naissance differaient da 1 kg, le 
placenta du second jumoau eta it petit «t I 'enfant a presente une 
detresse respiratoire* 

1 SEi . Syndrome de transfusion ultra -uteri fie cOniecuSif a Line 
transfusion foeto-freialK par un shunt arterio-veineux efrez des 
jumeaux mpnozy poles monophorioniques Le jumeau donneur 
est plus pefett et un peu anemique, le jumeau receveur est 
hyp^rvolemiqua, 

159. Meme syndrome sous une forme plus grave, RemarqueX 
I'anemie marquee et la dystnophie du jumeau donneur et la 
p^thore nwquSe du jumeau receveur au moment de la 
nsissanc©. II a Faliy saigrigr qe dernier alora que Is jumeau 
anainique reeevalL une transfusion de sang. 
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LES AFFECTIONS NEON AT ALES 

INFECT/QNS BACTftRiENNES 


160. T^tanos nbonatal chez on petit African L'infection sest 
propagee par la voie ombilicale. Vous voyez I'enfant au cours 
d une convulsion aveg une retraction du cou et un spas me en 
extension do sos jombes croisees. Le trismus important provo- 
que des difficullea aJimantaires 

161. Septicemic ombilicalc. Ramarquez la dystrophia grave et la 
distension marquee de (abdomen. L'autopsie devrait RKmtrer 
uno inflammation des vaiss&aux ombihcaux et hypoqastriques. 
des abces du foie et une piritonile On a pu Isoter de 
('Escherichia colL 

162. Meningite neonatal e. Le bomhament de la fontaneMe 
ant^rieure iraduil un oademe cerebral et une hydrocephalic au 
debut. La culture du liquide cephaio-rachidien a pormis disoler 
du Staphylococcus pyogenes. 
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163. Pyodermlte au debut, La vdsicule ontourfie d'un halo 
inllairirnatoiro (flechej contend riu Staphylococcus pyogenes 
coa-gulaSE'-positil, G'est un etat infectieux qui exiqe un ieolement 
strict 

164-165* Derm a tit e nxfoi iatrrce (syndrome de la peau ebouillan- 
tee, maladie de Ritter) ch&z un nDurisson de sept semaines. Des 
vesiculcs superficial Iss ot des Erosions sent a po a rues el la pea u 
se docolile stir de gran des surfaces a la simple press ion isiune da 
Nikola ky). 

Las ankbioti^oes at cOrticoideS ont ameliore de Fapon 
speciacuiaire ia pFUnostic de celts- affection k pyogene. 
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166, Stoma tite hemorfagrque. La mars de (enfant avail la 
scarlatina. On a pu tester un streplocoque fVhemolyiiqLie du 
grojpe A, 

167-169, Syndrome de coagulation intravascuiaire disseminee 

jcoagulopathie de consommation, syndrome da dafibri nation), 
C ost un trouble acquis de rh^mostase qui apparait en mfime 
temps que d autres affections et qui provcque des thromboses, 
dcs hfimorragies etsndues el de ia necrose Ce nouveau-n# 
premature, re k 30 semaines de qrossesse, piesentait de 
i'rsdfirne at une hemorragie du p<5nis el des articulations des 
phalanges, ainsi qu un Gryiheme toxique generalise (voir 75), 
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170, Purpura fulmlnans (ph&nomfine de Sanarelti' 
Schwartzrriann]. C'est la forme la plus grave de ce syndrome 
chez un premature ne k 20 serna ins s de qrassease Remerquez Is 
freinte gme du corps, Tacrocyanose pourpree intense dee mains 
Bl dee pieds avec un debut de necrose. 

Des infections bacterienries ou vi rales le precedepl an general, 
De fortes cfosas de corticosteroides, du fibrinogena el une 
perfusion de plasma Irois, peuvenl: arreter revolution. 





t- factions fvngiques 

(Surviannent plus souvonf chez les nourrissons a I'aNaitement 
artificiel), 

171 . Moniliasa buccale (muguetj, Cast une infection due au 
Candida albicans qui eat frequante chez les nouveau-nes efe qui 
eat generatemeni transmits par la mere, lies plaques blanches da 
a langue ct de la cavite baccate ressemblent a du lait cailte mais 
sont dtfficiles a entevor. Un seui des jumeaux en a ete attaint, ca 
c j( traduit une sensibilite Individuelle a I" infection. 

172, Candidose cutanea Remarqucz 3a colierelte epilheliale 
curacterislique qui entoure les fo3lrcutes at les vesicufles d'une 
peau norm ale par alifeurs. 
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173. Derm lie suintantc de la region genito-crurale surinfeclse 
par une nrionHiase. Une vue de la face poaterieure merit re- que 
I'eruptian rests limiter a la region qui esl en contact avec le 
large. 

174 et 175, Monifiase disseminee. Remarque? l^rytherne 
coniine nt dti cyir chevelu. de la face et de la region genito- I 
crurele. Le corps eat recouvnrt de plaques p so riasj formes 
seq arses. L inlaction pLilmonaire se prccluil par inhalation. La 
vue de la face postericure (175) montre surtout un gryth^irie el 
quelques plaques i&oleea dea regions fessieras. 
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AFFECTIONS CUTANEES 


176 et 177. Dermatite seborrheique (More) qui apparaltau COUrs 
du premier trimestre da la vje ; elle est plus frequents chez les 

enfants nourris au sein. On pense qu'il s'agit d“un deficit en 
bioti tie* du la it malernei. Ella affecto surtout fa Face, lie cou. les 
plis axillaires et la region gSnito-crurale Contrairement k t» 
qu'on voit dans I'eczema. le cuir chevetu et les membras ne sent 
pas attaints 

178 et 179. Reactions de sensibilisalion a un traitemenl local, II 

s'agissait d’une lotion corttenant de la n^pmycine et de I'oxyde 
de zinc, L end uil blanc quo vOuS voycz est du a la ocudre de talc. 
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1 BO-182. Lb siade de cicatrisation. Rernarquez I'enduit sebor- 
rlraique qui resit sur le front, sur les sotircils et sur ies paupieres 

ilBO). Au niveau de Tabdomen el des lessee. I* erupt ion se 
transforms en plaques p so riasi formes (131} ; dans la region 
qAnito-cruraie (1B2> ia peau esl sec he et irdurcc. I) n'y a 
Gjfcntralement pas de rechute. 
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1B3, Erythrodermie desquamative (maladfe de Leiner- 
Moussous). C est une tfyskeratose. La face et !e tronc sont 
reconverts de squames epeisseS* graisaeuees, ressemblant a des 
tranches fines de pommes de terre, L’enfanl pr£sente en outre 
un manque de dcveioppemert une eosinophFlie ei de la 
diarrhea, On a penae qua raricjina an etait une i ns u f f i sa n i : r 
pmteique. aur-tOut chez les enfants nouffis ay sein, Un racyme 
bien concu et des applications locates de st£ro!des donnent de 
bons rtisuFtat5 H 

164 et IBS. pBprissis du aux couches (Psoriascude de Jadas- 
sohn-Taehau], L'erylh^ms, la lichinsficatcon et la desqu&m^tion 
sont timites a la region recouverte par le lange. Cette aftaciicn 
est difficile a traitor et sujette aux rechutes 



120 



121 



L'iuhtyosp lamellaire (le be be- collodion) (186-193) esl un 

trouble de la keratinisation, qui est line mciad ie herediiaire 
autosomique et recessive 

La maladie dolt dire distinguee du * reel us arlequin forme la 
plus severe de fichtyose congenitale, ou la chute de fa mem- 
brane keratin isee epsissc ne servient pas. Leg nourrissons 
anoints ne surviveni pas, 

IBS-189. A la naiesance, L enfant e$t e rife r me dans ses 
teguments qui ressemblent a du collodion : sa lace, ses yeux el 
ses oreilles sont deformes ; ses doigts et ses orieils sont 
comp rimes et cedematies. 
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190. line semaine plus lard, la peau &e fendille et il sa fait une 
desquamation lamaflaine. La membrane superficially s'est deta- 
ch el decouvre une oeau plus fins. Les regions com primness ne 
se deploieni pas. 

191. An bout de 3 semaines. la peau est devenue Jisse. rouge vif 
at brillante. Lcs traits sort normaux, 

192 el 193. A 19 mois. L enfant est maintenant binn developpG. 
La peau est eparsse. squameusc el pruriglncuse. Lasongles sort 
dystrophiques. Cel 6tat est definltif. 
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TROUBLES HEMATOLOGIQUES 


194. Purpura Ihrnmbocytopenfque congenital. Ce petit Indien a 
prOsenle gn purpura generalise, une thromboeylopenie et jr 
allongement dg temps de saignemnnt Le s^ixidl de sa mere 
conteneit des anticcrpc antiplaquettaires. Cette affection peut so 
produire dans Is cas d une infection rubeolique in tra- uterine ou 
d'unc syphilis conqenitale I. aspect cushingoide est du an 
Iraitemenl steroid ien, 

195. Erythrocytose, polycythemic congenjtale. Elle traduil gnu 
adaptation a gne hypoxic prolonged. Compares (a couleur de la 
peau du premature rte a 34 semaines do grossesse qui en est 
attaint avec cells da I’enfant normal. N faut efiminer la possibility 
d une polycythemic pathologique 

Le retard de croissance intra-uterine pent aider ag diagnostic. 
La cure de la polyglots lie et de I hyperviscosite peut etre 
necessame (i/o/MEB et 1S9). 
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196* Anemia cOnqemlale consecutive k urtfl transfusion fcatc- 

meternelle* On retroove des erylhrocyles et rhemoglobine du 
trains dans Se sang de la mere apres I' accouchement. 

197. Malsdia hemorrapique du nouveau-ni. C’est un deficit 
passaq^r sn prothrombine. en vitamins Katan facteur VII, qui est 
plus frequent chaz Fqe cnfants da aoulaur. Cette anfant nouvaau- 
nee presente un melaenaet un saignement vaginal, L'admi rust ra- 
tion a la nalssance dune vitamlne K hydrosoluble esi de venue 
une mesure de prevention sysi^matique, 
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MALADtE HEMOLYTtOUE DU NQUVEAU-NE (ERYTHROBLAS- 
TOSE NEOMAT ALE) 

Css cinq photographies illustrent la maladie h6molytiC|ue du 
nouveau-ne qui est due a une iso-immunisation maternelle au 
cours de la grossesse. La difference ancigenique entre les 
erythrocytes de la mere et du fostus dans les systimes Rh ou 
ARQ provoque la destruction des erythrocytes foctaux par les 
anticorp$ maternels. La gravite en est variable. 

(.'analyse prenatale du liquids amnlotique an moyen de 
i amniocentese et de I amnioscopic a permis un proqres conside- 
rable de I appro che thgrapeutlque. 

9 

198, L 1 anemic hemolytique esl la forme la plus bHnigne Ell^ 
peut gu£rir sponfan^meni. L s ict£re est mod are. 

199- Ictere grave. Une hypArbUirubinemie qui depasse le taux 
serique de 2b mg, d 00 ml nst susceptible de provoquer rapparr- 
tton dun Jctere micf&air& par suite de I'absorption de la 
bilinubine par tea cellules des noyaux gris cenlraux. Compare a 
Hctere physiofogique d un premature (a gauctic), celui-ci eat 
intense H taut absokiment prendre leg mesgres n^cess^ircs pour 
ab ai&ser le laux serique de la bsiirubine. 

200. Le tableau de I'fctere nud&alre. Remarquoj la retraction du 
cou P le spasme hypertonique en extension des membres et 
intensity dc licl^rc, Les aequellea en sent de graves mb r mires 
mot rices et intGllcctuelses. 
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201. Erythroblastose fmtale, C est la forme la plus grave. II s'agjt 
dun enfant mcrt-ne tnac£r£avec un anasarque fceto- placenta ire. 

de I'ascitG. une h^patomegal ie. une splanomegatie etune anemj? 
teas marquee 

202. Le placenta presents de I’oecfeme et un mfarcissement de sa 
face maternefle (a gauche) en mcme temps queue paleur da la 

lace Ice-talc it droits). Le cordon ombilical est hemorragique et 
oedematie, 

Chez les tcetus gravement attemts, la transfusion intra uterine 
anle-natate d' erythrocytes compatibles, et I exsangumo-transfu- 
siorr post-natale, soni souvert saivatrices et efticaces pour 
eorriger I’anemie. prGvenif I’hyperbilirtibinemie toxique. 

L'rnjection cf'imrnu noglob uliine arrti-D dans les heures qui 
suivent I accouchement reduit I'immunisatton initiate des meres 
Rh negatif. et I’incidence de la maladie. L injection de l anli-D a 
28 et 34 semaines de gestation pent egalement red u ire la 
scnsibilisation tors de la premiere grossesse. 
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iCTtRE 


20a, Ictere physio logique. C'est une hyperbilirubinymie libre 
passage re qui se manifeste entre le 2 r et 1® & joar qui suivent la 
naissancc c-t qui ssi due a une insuffisance de I'aetivite de is 
gtycuronyl-transferase et a une immaturity du foie qui empe- 
cheat le m^tabolisme de la bilirubine. 

204. Ictere du lait de mere, C est une hypcrbilirubinymie libre. 
benigne ei orolorqee. qui apparait chez les enfants nourris an 
sein et qui est due a ('inhibition de la cdnjugaison de la bilirubine 
par un sleroice (Is 3-u. 20-3 pregnanedial) qui est parfois oxc:r6tfi 
dans le lait maternal . 

205. Hepatite infectieuse. C’CSt une hyperbilirubinemia cunju* 
quec- due a une obstruction biliaire par une cholangeite 
Remarquez la distension de I'abdomen qui est due a [ hepatoma- 
galie. 

206. Epalssisscmcnt biliaire consecutii a un ileus mecunai et 
quen par une cclostomie. Par ia suite, le no urns son devait 
presenter une mucowscrdose (vo/r 13S. 275*277]. 
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Alresie des vaies hiliaires (J107-213). Le mecanium elalt achoK- 
q ue [voir 632} et l'ictere apparel ires vite apres la naissance Leg 
parents refusenent une Intervention chirurgicaie. 

h 

207. Vu& lento nt a 3 moi&. L'ictere est mod ere et Jeiat 
nutritionnsl est satisfaiaant L abdomen est distendu et le fo eest 
hypertrophie, 

203, L’eolant est age de 6 mo is, II 6)dste une dystrophie 
marquee, da la paltiur et de t escite. 

209, Lcnfont a 17 mole et son etat s'cst encore deterionfi. 
Remanquez r emaciation profonde at fa distension de ll'abdomen 
consecutive a I'ascite. 
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210-212. A Litres signs s, Las aclerotiques sont icteriques et res 
Gents ont Line couleur verdatre (210), Lee denote el les oiteils (211 
at 212) ont pris une forme en mas sue. 

La correction chirurgicale de I obstruction extra- hepatique 
avant la 12sme semaine de vie est cfficace. Dans latresie des 
vo-es biliaires mtra-hepatiques, on une survie orolongee esl 
possible, Ha trai lament esl symptom at ique. 
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213. L’enlant k 2 any, Notflz In coloration vert foncfe de la peau el 
I fenorme distension de r abdomen, Una laparotomie estploratrice 
rivals I existence d une cirrhose blllaire et d'une aplasie inira el 
exiraiieponquo des can mix biliainas L enfant est morl peu apres, 
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EFFET DES AFFECTIONS 

ET DES HORMONES MATERNELLES 

SUR LE NOUVEAU-NE 

L'^change physioto pique transplacental re des hormones entre 
la mere et 1‘enfent y nettement pmuve. La decouverie par 
Norman Gregg, en 1941, du pouvoir ferato igene d'une infection 
rub6o!ique de la mere an eours des premiers mois de la 
grossesse, et plus r^cemment fe drama de la thalidomide ont 
atlirH ralteniion aijr les riaqima ctes maladies et des medicaments 
pendant la gross ease. II ast devanu imperatif d'eviier des 
interactions feralogdries ccnnua^on potentiolics et do p recede r, 
s' i I y a. lieu, i un diagnostic prenatal au moyen.de I'amniocentese 
et de lamnioscopie et b une Interruption vo fen tare de la 

qrOSSHSSK. 
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214 el 215. Acne facials neonatafe, Elle appsrait au cours du 
premier trimestre de ta vie. C’eSt une affection courante. 
passagere, qul se guBrit spontanement et qui est due aux 
androgenes malernefs. Eite nc doit pas etre confordue avcc un 

etat infectieuK. 

115. Pigmenlslion cutanea. Elle re§$enifjle aux modifications 
pigmentaires de la vulve. da la face interne des cui&Se et de 
rareole du sein chez fa mere. Remarquez la tigne noire (ligne de 

grossesse) et la teucorrtee n$cnatate. Cette dernlere traduit une 
reaction au sevrage des hormones maternelles. 

217 et 219. Cette pigmentation est encore plus marquee chez 
les en ranis de couleur. 
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21 9. Infiltration neo notate des sains acc ompagnec dc la 
secretion passages de d& sorters (qut est idenlique au 
colostrum du point de vue chimiqua). Cast une reaction aux 
hormones mate rne lies, 

220. Mastite ndonalale. C est une infection pyogene qui pout 
fairs Suita a lexpression de Tinfidnation des seins, Eile petit 
provoqu er une suppuration et lai&ser une cicatrice. 

221. HyperthyroTdie ntenatah provoquee par le LATS (long 
acting thyroid stimulator) transmit par une mere atteinte d une 
maladia de Grave a- Basedow en phase evolutive. Remarquez 
I sKOphtaimie at la dystrophie de cet enfant agile. Cette affection 
s’interrompt spontaniment mais il peut &tre necessaire 6 insti- 
tuer un traitement anti thyroid ten Ivpflr 405). 

222* Exophtalmis mpdirae du frare de lenient precedent, ne un 
an apres lull. 
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223. Myxcedeme passacjer chez ui nourriason age de 
2 sememes (a, gauche). Pendant sa gross esse. la mere avait ete 
tr Hites par des acenis goitrigencs. Trois mois plus tard la droite). 
ce nourrlsson s'est rfctabll de facon remanquable [voir 393 et 

394 ). 

Les erfants n«s de meres diabetiqueS (224-229) prcsentent des 
risques Sieves de complications prgnatales. obstetricales et 
pGrinatalcs, Nous presenters quelques traits caracteristiq ues. 

224. Macrosomie et plethora sonl 3a results: d'une hyper-nut i- 
tion ultra-uterine, et de I'hyperplasie du tissu adipeux (wv>/r143). 

225 . {.‘aspect cushingolde avec des itiues en ballons et dies 
siqnes de plethore Dans ce cuts, les laux de la ccmisone scriquc 
etaienl normaux. 
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226, Un autre cas. L enlant pr&ssnte uoe microcephalia* un 
oedema cn podct des merribreB. des contractures an flexion di>s 
doigts et des orteils (arthrogrypose partial I e), et des naevi 
vase u(ai res du thorax et des jambes. 

227 et 226. A Tlge dun an, lentenl prtis^nte une micro cep ha lie 
marquee, un slrabisme et une arthrogryposs pcr£istante. Par la 
suite, it devait Sira atteint d une tetrapl^gre spastique grave. 
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229 el 230- Rubeola congenital^. It s"agi‘SSGit dans ce cas dune 
catairacte unilateral* et d'un blepharo-spasme. On d^couvrit 
auSEi I’existence d une malformation cardiaque. L’ enfant 
conserva un retard mental, Linfection de la mere s'Staii prcdulte 
& la cinqui^m# semalne de la grossesse, 

231 at £32, U n cas analogue. A Cage de 17 mo 13 . I enfant 
presentait une cataracle du cote gauche, une microphtatmie et 
tine bradydactyl ie Sa taille eta it in facie ure au 3 e percentile. A 
I'age de 9 ans. son ape osseux nfatail que de 3.7 ans, Elle reata 
naine et retards* men talc, 

Dans te bitan da grossesse. nmm unite de I? mere \ns-a-visde la 
rubeole doit el re etudi^e. Si ta lernme nest pas protegee, la 
vaccination est indiquto (voirZST)* 


Lo conlage rubeolique de meres non immunises, dans les 
irois premier mob de Eagrcssesse. tail oou rir un risque clave de 
malformations congenilales. 
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233 et 234, virllisation non-surremalie n ne (Pseudo- 
herniiiplirodianie). L’enfant a un sexe chromatinien teminin 
posh if. La mere avail re?u de la mei hy Steal osl£ rone an debut de 
sa qrossesso. On constate qu il v une fusion partielle des grandes 
levras, et une hypertrophic du clitoris qui evaque urt hypospadias 
(voir 411 at 412). 
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Le Nourrisson et I’Enfant 


L'allure des maladies de ce groups d'aqes a'est beaocoup 
modifi ee. Les mesures de prevention ont considerabie-ment 
red u it I incidence des mated les mfectieu&es et les progres de la 
tharapeutique ont amehore la pronostie d un grand nombre 
d Hutres affecnonft. 

Les r§suRais remarquaPles de !a recherche biochi unique ont 
permfs d’idontlfl&r dee affections qul eta sent obscures et qui 
entrament le declin progressif de& facultes- physiques et menta- 
les, tfllles que les aberrations conganttales du metabolisms, qui 
dtipHiidsnl da cerlains deficits anzymatlquas et qua E on pent 
mettre en evidence par un depistage system at i que au cours de 3a 
periods prenatale. L acceptation resignee a done cede le place a 
one activity therapeutique plains de pro messes. 

La perc&e spectacular re de la cytog£notique a illuming 
fobscurit^ des affections hereditarrea at a randu possible le 
calcul du risque de recurrence Le conseii genetique doit 
permettre un planning familial bien congu dans les cas de 
predispositions a ces maladies. 

:ii reste cependant un grand events dc dcsordres qul affcctent 
fe developpement et 1 'adaptation de lenten t et qui exigent 
I ' intensification et la reorganisation de ta politique medicals el 
SQoiale k I'echeiie de !a communaute. 

Woub avons choisi un certain nombre d'affections que I on 
peut rencontrer de la petite enfance a la puberty et que nous 
presentons dans ce chapilre. 
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INDICES DU D^VELOPPEMENT 


E n nenie temps qua la maturation inteElectualle el affective. 
I' activity musculaire evoEua progressivement de la reaction 
refiexe mvolontaire du nouveau-n6 aux mouvemenLs vcJontaires 
at coord cm r as que I'enfant execute avec uneadresse croissants. 

Ur\ retard anormal de catte Evolution exige que I'on recherche 
see causes 

235. A 6-B surnames Menfant malntient sa tele et son cOu 
lorsqu il gst en decubitus ventral. 

236. A trois mois, il eat ennoble de soul ever sa tite et son thorax. 

237 et 238. A 4 mots, il atend ses riwrn tires inffarieurg et peul se 
tenir dcbout s'il est term. 
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239. A 5 mo is, Position assise avec appui. Remarquezla cyphose 

de l orilant as sis, 

* 

240 el 241. A 0 mnia. Position assise sans appui mais la cyphose 
de is position assist persists, 

242 . De B £ 10 mars. Position debout avec appui, 

\ 

243. De ID 10 rnois. Marche a qualm pattes 

i 
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£44. De 12 a 14 mo is, Les premiers pas. 

245. A 16 moia. II a son contrdle postura) et coordonne les 
mauve merits de ses mains et de ses doigis. Hemarquez le genu 
VHltjum et le large polygons de Bu&tontation. 

246, A 3-4 ana. Latitude est parfaitement contrfil^a. 


244 246 
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ANOMALIES 


247 lYdurrlESQfi hypothyroid ten a q s de 4 mois. Mauvais maintien 
oe la leie et du cou. 


240. Lc ffteine enfant a l ags de 5 mote. U position en flexion 
rtfttaie et I abduction des hanches persistent 

?^. Enf , ant h vf roi ^Phale age d e 17 rmois qui ne rests assis 
qu avec appui. II ns peut pes contrfifer la position de aa tete et de 
son ecu du fait du poids exagere do ga lete. 


2S0. Nourdsson porteur d’une tesfon ctr*brale et agft de 
1 3 riiois II presente un opisthotonos trea maraud el u 
exagcration de ’a position en flexion 


ne 
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251. Cardiopathie congenital^ cyanogene che2 un enfant d c 
3 ans La position da Rouddari est une uarianle de la position 
accroupte. 

252. Lordose lombo-sacree chez un enfant de 3 sns.qui est une 
attitude compensatrice d un ballonnement intestinal 

253. Syndrome de Down. Cette entant de 2 ans el demi manque 
completement d r 6quilibrg par suite de son hypotonia musculaire. 
Pour essay er de compenser, elle so tient en Scartant Ses jambes 
et en mettant ses genuux on hyper-extension. 


i 
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TROUBLES NUTRITIONNELS 


Les recherchos qui portent sur la nutrition ontpermis d'etablir le 
regime ad squat qui permet d© con$©rv©r la sent© el la normal ite 
des functions de f &tr© humaln, Uimportance an est particular© 
chez Tenfant en coursde developpemenL Uenfant bien nourri ne 
presentera pas de maladies par carance et possedera une bonne 
resistance aux infections alors que lee insuffi&ances nutritionnel- 
Ir 5 , surtout celles qui &e produisent au oours des premiers 
stades de la vie, entrameront des deficits alar marts du deveiop- 
pement physique et intellectual. 

Le malnutrition de I'enfant est ©ntretenue par le manque do 
sains, [ignorance, la pauvnete #1 las tabous alimentaires qui 
prenneni plus cf importance dans las pays sous-developpes mais 
qui existent encore dans le monde occidental 

Le peu d^importance que l a on accord© k raLimentation au sein, 
qui est cependant t ’alimentation physiGloqiqu© du nouirlsson, 
est aussi un ph^ncmene partieulier dans une epoque ou I on se 
preoccupe des questions de santd. II esi rare qu'urte femnrie soil 
incapable de dormer la aa in a son enfant et las contra-indications 
an sent peu nftmhrHGJBes, qu’elles coneernent la mere Ou 
f enfant. La superiorite du la ft mater net et I' importance du fait de 
dormer le setn ne peuvent etre rmses en doute quant au 
developpement physique et affectif de renfant. La encore, la 
recherche d une prise de pcids rapid© apres la naiseance, la 
rrtauvaise interpretation de la perte de poids physiologiqu© et de 
l H hypogalactia passagere du debut de I' al (alternant, at I’adminis- 
tration precoce de bi herons sent les causes principalea d un 
sevrag© inutile. Le gas pill lag© de i aHmenl ideal du nourrisson est 
considerable el reprc^enie chaque annSe des millions de litres 

La regression de ral imputation au seln a n&cessite la recher- 
che d'un subsbtut &lim&ntaira convenable. Les tentatives varices 
de irouver la composition du biberon ideal refleiant les difficulty 
rencontres dans /Tiumanjsarton du fait animal. 

De nos jours, le nourrisson est confronts & une quantile de 
preparations instantanees de I ait, et chacuna affirm© qu'elte est 
Equivalents au lait de mere. Toutufois et malgre des prog res 
gvidents, on enrapistre des tehees nutritionnefs avee (alimenta- 
tion artilicielle qui nc possedc- pas la valour bioi&glque du lah 
maternel. De plus, un biberon de composition courante n'esl paa 
adapt© aux possibililes digestives de cheque enfant et il peul 
aussi Str© mat prepare. 
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Des rapports defavorables. venant de pays an voia de davelop- 
pement ou rallaitement au sein a rapidement decline, onl stimuli 
dans I© monde occidental linteret scientifiquG ©f populate pour 
ralEaitcrment au sein. 

Des etudes nouvelles orrt k nouveau ©labli qua le fait maternal 
est ratimant le plus simple et I© plus sur* la me i I leu r pour ia 
defense contra rinteetton, ©t pour la d^velappement physique el 

psych iq u g. 

La oration I a rg ament ropandue de barques de la it maternel 

dans les unites de neo-natologse, reorganisation d© syst©m©3 de 
recueil et de conservation du iait maternel et la propaganda anle- 
natale en faveur de rgMaEtem&nt maternaL oni anracine plus 
fermement ce processus physiologique. 

Chez l enfant plus aqe, la chdtx d'aliments riches ©n hydrate do 
carbone et relativement pauvras en proteines tend i facifiter une 
prise de poids rapide el une obesite aux cnnsaquenoe& f&cheu- 
ses. Lcrsqu'on les assoc is a une ration calorique faible, on peut 
prcvcqyer ( apparition de dommages irreparables. 

Du point de vue curafcit on a obtenu des resultats impressEon- 
nants an moyen de regimes d'exclusion dans les ess de 
malabsorption intestinal© et d aberrations congeniiales du meia- 
boHsme. LutLIisation precoce da r.aa regimes ivite la ecu mu la- 
lion dea produits tojciquss dus a la desi integration des aliments 
qui m peuvent pas subir une metabolisation plus avanc^e, 

II faut ©K&rcer une surveillance tres etroite pour eviter les 
carencos nulritionnelios au courts de leur ermploi prolong©. 

En lace de ditiicultcs alimontaires quE apparaissent Ires vile 
spres la nai^sanca il taut commenoer par eliminer une cause 
organ! que. 
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MA LNUTRiTiQN 


RATION CALORIQUE INSUFFlSAMTE (254-259) 

254. InanNicm matgre une lactation adequate. LeS SQins do la 
mere sont engorges mats l« mamclons ombltiques rendent la 
succion difficile Ce noumsaon de 6 semaines est <J6nutri et ne 
pese que 2.250 kq 

255- Dystrophic. Cat infant Ag§ de 3 semaines a ete aliments 
artificial lament avec an regime ppuvre on ca lor ies. Re marquee 
I'abdomen en nacelle et ("absence de tissus adipeux aous- 
cutan£ 

256. Maraame (cachexia infantile). Ge petit Asiaiique age de 
2 ans est mal rtourri depute longlemps, fl presents yn ballonne- 
ment abdominal et une absence notable du tissu adipeux 
sou^cutane, surtoyt au niveau de la face, du thr>r?!x et de& 
msmbres inferieurs, Ramarquez I'abondance de la cheveiure et 
['expression triste de ("enfant. 
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357. Marasme. Get enfant dc- 3 ana a ete soumis a urt r£qims 
pauvfe an calories et eontenant surtout des hydrates de carbone 

?. ne ^ tCrllion des electrolytes et dea Jjquides. 
LOBdeme at le ballonnement abdominal masquent son mauvais 
etal general. Son apalhle eat evidcnte. 

258, Kwashiorkor. Cast une malnutrition consecutive a un 
tegima pauvre an proieines et en calories. Sea earaches 
pnncipux sent I oed h me. ia finesse et Ja desquamation de la 
paau. la coloration rougeatn* de la chevelure et le manque de 

surinTt af e ? 1,V9S Gette forme de malnutrition se renconlra 

P&¥9 "° lfllGrT,ent et economiquemant sous* 

2S&. Kwashiorkor et cachexia, Le petit gar con de 2 ans et dam I 
qui est a gauche a un kwashiorkor ; calm de 4 ana el demi qui 

J®!* t r ?u eSt Cacl ?® c t i<iue rt cellJi du <*ntm est un enfant de 
2 arts en bonne samA, Leg deux anfants malades sent denutris 

tarlltTuJ ^ toI t *jr° 1Bb, t e8 ' L k S p * IJt gargon ^chectjquc & la msme 
! j d ux au,res bl0n W" ait ans de plus qu'eux 

Lo retard de croissance est frequent dans les casde malnutrition. 




La surali mentation pose moins de probl^mes car eNe accGJere la 
croissance et le ddveloppement. Tautefoia K une mauvais© 
hygiene alimentaira cf© I'enfanoe tend a se prolonger 4 ! age 
adult© ou la 1 rentier© qui sfipare robes fie constitutionn©kl© d© ses 
com pi real ions metaboliques et cardiovasculaires est mat deli- 
miter - 

26(X Hyp erhyd rata lion (hydrolabilite nutritionneHe). Cette petite 
fills &g6e de 2 mois pese S.50Q kg {75 l ‘ percentile de 4 mois). Son 
ponds dc n&issance eta it de 3,20 0 kg. Sea biberons contenaient 
Lin exces d'hyd rates de carbon© et manquaient de p oleines, ce 
qui a entraine une augmentation de la retention liquidienne et un 
embonpoint facilemeni perdus au cuur© d'aflacticnE intercur- 
rentes. 

261. Exces caForique. Cette petite lilie de 4 mote pese 9,070 kq 
(75* percentile de 9 moisj. Son poids de naissance etait de 
3.850 kg. La Sural imenlation est la seule tiause cfu depot excessif 
de tissu adipeux sur la face, les fosses ©t las mem b res. el de son 
aspect Cushingoid©. L augmentation du voiume et du nombre 
dee cellules du tissu adipeux qui se produit chez lea enfanls qui 
so nt au-dessus de Eeur poida asmble avoir des repercussions 
f ache uses Sur Tobesita future (vqfr 303-305). 

262. DiVEiloppBmtn! precoce. Cette ffllette est de 10 ans, 
pc se 65 kq et mean re 165 cm ce qui correspond au 75° 
percentile de !5 ans. La repartition du tissu adipeux stir fes seine 
et fabdomen en laissant les membres relativement minces est du 
type adult©. Cette enfant avail un appetit force n& thyperphagie). 
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fi ^GURGITATIONS ET VOMl SSEMENTS 


Me rye is me (263-266). Cast un trouble psvchosomatiquo qui 
ap par alt chez des nourrisEons perturb4s du point de vue affeotif. 
Les aliments sont regurgitfrs et partieliement re-ddgluUs apres 

avoir eta macnes. Lea formes benigngs, bien qmh d&s&g rubles, 

n'atfectent pas la bonne humour et les pro arts de ronfant. Dens 
les oas graves, fa d6perdition alimentaire peut Sire co ns id &ra We- 
ll faut efimjner unc cause organique telle qu'une hernie hiatafe, 

263, Tableau ctinique. Cette petite fide de 14 mois a Ip 
cOmpOrtemerH physique et affect if caraoterislsque. Elie esl retiree 
dans sa solitude et deprim^e avec le regard vide. Remarquez 
I abdomen en bateau et la position infantile en flexion, 

264 et 265. attitude pendant qu'on ('aliments BSt passive et 
desinteressee [264], L 1 abdomen et le diaphragms sont rttractfe, 
les aliments son! regurgrtes et rum aches avec tine absence 
evidenle de g£ne {265). 


t 
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266. L' enfant ee retire dans sa softtude en jokjnam ses mains et 
&d Sudani son bras, comp let ement ind if fe rente a son entourage. 

267. St£nose pylorique. Gest un trouble du fondionnonrient 

neuro-musculaire qui donne lieu a un spasme du pylori, k une 
hypertrophie musculaire, a une dilatation gastrique. i des 
vomiaaements en el k un amajgrissoiTient. L'atJdornen de 

ce noun- is son do 3 mois montre un balionnariiant apigastrique et 
des ondes peristaltiques. Les cas bdnins guerissenl par le 
1/ a lie merit canservateur mais J'operalion de We her- Ram sled t 
(pytofotomie) re sta te traitement de choix. 
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MALABSORPTION 

Les troubles de la malabsorption sont des desordres passaqers 
ou durables da la digestion et de ('assimilation des elements 
nutritifs essentials. 

POST^NFEC TmUSE 

260, Malabsorption po&f-lrifactieuse, Ce rbourrisson age de 
5 moia ne SB d&wloppB pas «l a p rests nt-e une distension 
abdominal at de la ai^atorrhte. Le d&p^rissoment &st devenu 
grave. Son etat e’est netabli proqressivemenl grace a un regime 
dietetique qui utibsalt une composition de triglycerides a chalnes 
moyannfts. 
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CCEUAQUE 


La ma ladie coalisque (269-274) eat une enteropathie specif ique 
gcnetique et souvem familrafe. La sgnsibilis&tion par c&rtaines 
proteirtes, surtout par la tjliadine du bl£ et morns frequemmeni 
pst la fj-lactoglobuline du lait de vache, est paihoqane. Les 
modifications de la muqueuso intestinal® affectcnt surtout 
I'absorptitin des acides gras a chaine longu®. tl s ensuit de la 
nervoslte, una atealorrhec massive et un ctep^rissement. 

A cdfe des signes ciiniques et d® la biopsfe dyodenale. un® 
xylosemie nferieure a 20 mg,' 1 00 ml une heune cpres I'ingesbon 
de 5 g <J® D xylose peut indiquer la presence de cede affection, 

269. Tableau cllnlque. On rstrouve l aspect caraeteristique de Ja 
maladle chez c© petit oarcon age ds A ans Le visage est 
reiativement normal et contrasts avec I'amaigrissement extreme 
du corps, surtou? des fosses et des membres, Uabdomen 
pendant et considdrabfemant: distemdu (pseudo -ascite! accentus 
encore cat aspect grotesque La taille (06 cm) el le poida 
(9,5 kgs) sont au-dessois du 3® Percentile On a pu etabJir 
I existence 4 une sensibilisatfon au lait de vache, 

279. Au bout de 6 mois on constate una amelioration considera- 
ble apres avoir Indus du lait maiernel dans te traitement. 
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271 + A rage de 23 ans, i« developpement est normal. Taille 
187;6 cm. Polds 60 kgs. On a note de courtss rechutes de la 
nnaladie a I occasion d' infections inlercurrentes, 
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272. Maladi* cceliaquH chez un frere et une &tBur de S et 4 ans. 
L’origine en £tait le gluten La petite iille etail plus attemte que 
son frefe. 
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273, Effet du regime sans gluten. Au bout d'un an {'amelioration 
esl Ires nette, 

274. D6veloppemenl normal a i'aqe de 14 ans mala le regime 
pauvre en gluten doit Btre maintenu. 

La date a laquetle le regime sans gluten peut etre arrete esl mel 
connue, La gravite do ('intolerance au gluten est variable, et la 
rechute a la reprise d'un regime contenant du gluten peut etre 
tardive. L‘ into la ranee au gluten peut etre definitive. 
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MUCOVJSC1DOSE 


La iniicoviscidose ( fibrose kysliqua Cu pancreas.) [275-281] eat un 
trouble genetique Mendelien autosomique recessif. Les signes 
principaux en sont la viscosrte anormale du mucus, I'lnsuffisance 
des enzymes digestifs du pancreas et la haute leneur en sodium 

et en chi ore do la sueur. Lc dtpcrissemcrvt progressif, la 
steatorrhee et la sensibllite aux infections respiratoires pyogenes 
conduisent a une issue fatale dds le d£but de la vie. 

On considers qua la diagnostic prenatal est possible en teslant 
la resistance da cellules amniotiques an culture a I’effet cytotoxi- 
gue de fa dexamethasone, et en Is comparanl a cells de cellules 
no males. A la naissance. un taux sieve dalbumlne dans ie 
meconium, delectable par un teat eur bandelette. est 3uspect. 

Lc taux da suevie est essentiel lament fonclion de I'alteinte 
pulmonarre at da la repense au traitoment. L'age moyen de survis 
peul atteindre jusqu a 15-20 ans. 

(.evolution de la maladie est ilfustree par les cas suivants : 

273-277. Il£us m6ccnial. Cast la manifestation de la maladie au 
cours de la periods nfconatale. [I a fallu praliquer chez ce 
nournssor une resection rntestinale imporlante et une coloslo- 
mie a la suite d’un volvulus et d’un tl^us mecomal perfore 
pendant la periods naonatafe {voir 138 et 208). 

A I'age de tiois mois (275), V 'enfant presents une p3,leur 
marquee, un ictere, une distension abdcrninale, et de I'amaigris- 
sement. A l'&g£ de 10 mo is {276), son elat a'est oo ns iderabl ament 
amdliord grace A un traitement dietetique. A 18 mois, devolution 
Semblait normale (277). Toutefols, les infections respiratoires 
commencerent a se produire lorsque I'enfant avait 3 ans et cette 
petite fills mourut a rage de 8 ana. 
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276. Chez Tenfant plus ag6, fa maladie se manifests par das 
acces repetes dinfection respiratoire at de steatorrhGc, Chez ce 
parpen de 5 a ns, le diagnostic a eta confirms par la posrtivite du 
test de la sueur et par la dosage de la Irypsine dans lea selles 
Remarquez la pAleur et t'asp-ect - humide - des muqueuses. 

279 at 260, A TAge de 9 ans, II existc un retard du 
developpeniertt general. La laille et le poids ne&tent au 3 n 
percentile. La decoloration p6ri-oculaire et robstmction nasals 
qui fait respirer I enlant par la bouehe lui donnnnt uno appanenoe 
adenoid ienrte. 

23’t. L'aspect des doigts en mussue [Hippocratisme digital) s est 
accent us avec la repetilion des infections respiratoires. L’enfant 
devait mount quelques mois plus land. 
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TROUBLES ENZYMATIQUES 

ph£n yl CETONUR IE 


La PhenylcKtonurle (252-295) est un trouble autcsomique rSces- 
sif du metabolisme ties proteines Le taux ©leva da phenylalanine 
sanguine a des elfets loxiques sur le systeme nerve ux central. 
L'acide phenylpyruvique et ses metabolites se retro uvcnl dans 
lea urines 6 des concentrations superieures a la normals. 

Dans le tiopisfage neonatal systematique ties anomalies meta- 
boliques congenitales, c'est la premiere anomalie depislabie. 
Susceptible d etre elf icacemenl trainee par le regime sans pheny- 
lalanine. 

292 et 299. Tableau ctiniqus. Ce petit qar^on age de 9 mois a etti 
udresse a I'htipital pour un sczHma rebelle. des convulsions et 
une absence de pm pres intellectual Cost un bet enfant blond 
aux yeux bieus (diminution de la pigmentation) qui prSsente un 
eczema pen important el tie I hypotonic. Son comporlement est 
eelui d un nourrisson de 2 mois. Son taux pf&emBtique de 
phenylalanine ttait de 30 mg/100 ml. 

234 et 2flG. Autre ca$, Ce petit g ergon de 2 ans a presente ties 
tramblencents et des convulsions depute I'&ge de G mois. (On a 
constate par la suite qua sa sceur amee. agee de 10 ans et 
hospital! see dans un centre de retarded mentaiix. avail la meme 
affection}. II a une coloration caracteristique avec ties t&ches de 
rousseur at daa plaques d'eczdma. Remarquez son attitude 
cataioniqua at la Spas me de ses tioigts lorsqu il joue. Son taux 
de phenylalanine plasmatique etait de 25 rnq/1 QO ml. Son etat 
s'est considerablemeni amoliorti grace a un regime pativre en 
phenylalanine. 

Un dtiveloppement IfitellectueJ normal pent etre attends si le 
traitement dietetique est debute durar.t Its deux premiers mois 
de la vie. Un retard du traitement peul entrainer une attemle 
c6r6brale irreversible. Apnea arret du regime, dea etudes repeteee 
du □! ctevraient Sire faiies. A peu deceptions pres, les enfants 
attemts presenteront une baisse do lour niveau, 

II eat necessaire d'instituer un regime pauvre en phenylalanine 
durant la gnoasesae de meres phenyicetonunques. Slnon, des 
complications perinatales et des malformations peuvent s'obser- 
ver. 
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L'ENFANT OBESE 


!t s'aqri \k d'un trouble grave et complex^, susceptible do 
rechutes et retractaire au traitemrrnt. Las facteure g^netiquee, les 
conditions sociales. f'anxi6t£ et la nervosite cnt un role predispo- 
sent. L’eturie de la composition ceflulairq du tissu adlpeux a 
apporte dcs lurtiicres nouvelles pour la com prehension de cat 
etat, 

286 et 2 B7. Mauvalse attitude de robfcse. Cb petit garcon de 
3 ana presente une deformation en valgus de ses lambes el Line 
JOrdOSe qui pourront persists durart tuute sa vie 
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208. Memo aspect d un gorgon de 7 ana &t d p une Nie agee de 
0 ans. On a mis en evidence !a res semblance qui exists entre les 
enfant nbeses. independamment dc teur parente et de !eur sexe. 
Ces deuK onfants out Ee visage ei les fessys tres colares. ce qui 
tmdurl un leper hypercorticisme. Lea dosages hormonau* sent 
habituellement norrnaux~ 
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289-291, L apparition rapid? des ; earactc-res Sex uels sficundaires. 
Is coloration marquee du visage et les verqetures se constaient 
chez cette fillette obese agee de 11 ans. Cot 6tat peut entrainer 
do la qdne et des ditficultes du comportement. 
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292 et 293* Pseudo^hypogonadisme chez un gargon de 10 ans. 
Gonrtrairement k la fil latte obese* le gargon obese presents un 
hypogenitalism^ apparent duo l F exces de depots graisseux sur Se 
pubis, erios-i qu p un aspect FemFnin de son adiposity Remanquez 
son abdomen en tabliar [abdomen hottsnloi). 
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294 at 295* Predisposition heredltalre. Ce frfire et cette socur 
ot?H&es presentent la msme repartition do leur tissu adipeux 
sojs-CutanO ainsi quo les m ernes sigrtes d un leq«r hiypercarti- 
cisme. La faux des 17-hydroxy-corti cost Oroides dtait I6g6nement 
augments. 

296. Fillette obese et enfant normals du meme age. Leur 
difference de poids 6taii da 1 5,250 kg Pemarquez fa difference 
des failles. 
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297. Trouble <la {'adaptation. Cette enorme obeSite d'une fillette 
de HI fins trariuit I’influence da facteurs alfsctils issue rTune 
famille qul ne lui donnait auctin sentiment de securite, elle fetait 
deprimee at hantee par le besoirt de manner. 

298 et 299. Readnptation. A Tape de 2d ana, alia a epouse un 
homme de 50 ans qui representait un pere pourelie et. a pres la 
naissance de son enfant, elle a repiis un aspect normal. 
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300-302, L'ohesit6 du milieu de J'enfance (300) a tendance a 
S'amiliOrer dans tes deux Sexes au moment de la puberle (301 et 
302), 
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303-305. L'obesite da Ih petite enfance sera probablernent 
durable. Remarque? 1‘elat de ! enlanl a f’age de 14 mois {303} et 
la deterioration progressive a rage de 5 ans (304), de 8 ana at de 
14 sns {S05| ou ^llfj attaint I 05 proportions du syndroms 
Pickwickian 
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L 1 ENFANT MAIGRE 


H s'agit d enfants qul sont en bonne saute mate qui sont 
co nahtutionneJi ament maigres d qul le restont lorsqu’ils sont 
parvenus a rage adulte II taut tout d'abord Slimmer r&ventualite 
d’tine so us-a I (mentation, de troubles psychologies, oy dun 
syndrome di-enc^phaJique 

30G at 307* pReurdo-caohexie. Le poids do co gargon de 8 ans 
etait sur fe 3* perceniile ds \a tail la chronoiogique. la vue de 
profit montre encore mieux la minceur du corps- La fi Nettie de 
9 ans Stait plus gravem&nl attaints t307j. Son aspect lui crSail 
des p rob! femes atfeotife. Un regime hype real orique n'a pasdonnfe 
de resuFtal 

300. Lipodysirophie progressive. Cette affection s’accompagna 
d'une perte insidieuse dy tissu adipeux fee Fa parNc supferieure du 
corps. Ceue fillette de 10 ane en eat une image class iqu« : un 
visage aux traits accentuAs. des bras et un thorax maigres. Par 
opposition, la par be inferrsure de son corps qul est normals 
sombie hyparirophique. Cm caracteres persistent pendant loute 
la vie et no pouvenf fetre corriges qu^ per Is chirurgie plastique. 
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L' ENFANT TROP PETIT (NAN IS ME) 


Parler d'arr&t de croissance Implique que la croissants linGaire 
reste infdrleure aux normes admises. II an cxiste un grand 
nombre causes el de phenotypes dont certains sont faciles & 
metlre an evidHiics du fait da la presence de malformations 
particulierea ou da I'aspect particulier de (’enfant. Dans les cas 
moins cvidenis. I etude ces car ae teres fainiliaux, das aff actions 
et du milieu, et enfin Je bilan hormonal decide rent du pronostic 
at do la conduile thempeutique 

Nous prdsentons troia c&s de nantsme idiopathique non 

hormonal 


309. Ateliosa au nanism* tamilial. Cette petite f llle de 2 ans est 
presentee en merne temps qu'une enfant normals du mime age. 
Bes parents et ses qu&tre freres et scours dtaient petils. 
Remarque^ quo sun corps est bien developpS et bien propor- 
tionne, Bnn age osseux et son developpemenl Intellectual cteieni 
novmaux. f>& taills qui a ^te controlee pendant 3 ans est ion jours 
rest^e au-dessous du 3" percentile 
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310-312. Nanisme de Silver- Russel sans asymetrte. Cette 
enfant est photographies & I'ige de 14 mois (3101- Ells est 
minuscule par rapport A son frdre de 9 ans et a sa soeur do 10 ans 
qui ont une tailie normals, Son poids de nais&ance <2 000 Qt &tait 
petit pour son Sgo gestatiornel qui 6lait normal, A I'age de 
14 mois. &a taille etait de 61 cm et n'attelgnait que le 3' 
percentile d'uri &co de 6 mois. 
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311 et 312. Traits caracteHstlques. Remarque? le f. r onl bom be., le 
visage triangulate qui est petit par rapport au crane, lea grands 
yeu* I hs ureilles grftjides et decolleas. et te men ton hypopFasi 
que et fuyftnt 

Le corps est symetraque et bien proportionne „ fe d^veloppe- 
ment muscles et de nntelligenoe dtait celul de son age. Le 
taujt de (hormone decroi usance plasmalique etaat normal A part 
un sixieme doigl aceesBQire dont on a fait i 'ablation et un rein 
gauche abais&«. I'enfant ne presenlait aucun signs clinique pu 
bicikiq.gue d'une autre malformation. 
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SIS. Nenisme primordial idlopathique oonirole pendant 6 ars. 
La poids de naissanca a 3? vernal nes des qrossesse itail da 
1 50D q, Jn taille elait de 42 cm at alteignail Si cm a Page de 
6 mois (an haul at A gauche] ct 57 cm k 1 an (an haul at £ 
droite), ce qui est to 25" percentile pour 3 mote. L 'aspect de 
(‘enfant s eta it k peine modi fie pendant ce temps. 

A I 'age de 3 ans (en bas et a gauche, I'enlarrt presents un 
infantilism^ marque par rapport a un enfant temom normal. 5a 
tsiHe etait de 65,9 cm. cest-i-eme ic 3° percentile a 15 niois. 

A fSge de 6 ans (en bas et a droite), ie nanisme augmented La 
taille fitait de 80,6 cm. cest-i-dire !e 3 n percentile de 3 ans (la 
taille aura it du etre normalernent de 114,6 cmj. On re put mettre 
en Evidence aucun ssgne d’ hypopituitarisms et ie laux plasmati- 
qua da I 'hormone de croi&sance £tait normal 

(Pour les autrcs formes de nanisms, se reporter flux Dysplasias 
du souelette, page 322). 
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L’ENFANT ALLERGJOUE 


Les manifestations allcrgiques trad ui sent unc interaction anti- 
qene-anticorps chez yn individu sensibiliee. La sensibilisation 
psut s h §tm products sort k \ rfivera le placenta, so it par inhalation, 
ingestion olj contact a vac un antpgene. La ten dance atJergique 
est f"i4sr£djtairo et it arrive scuvent due de£ man i Festoons 
lamilisteE se repet ent chez (enfant. Nous presents ns ici quel- 
cues reactions couranSes. 

ALLERGfE CUTANEE 

314 et 315 + Urticaire* Le visage, les bras et ies jamoes sont 
neoou verts cfe plaques d’un rouge brillant qui apparei&eent et 
disparaissent, L' enfant presents tins conjonctivrte et un osdsme 
da bt face eat des levnes et il protege ses yeux enflammes contre la 
Jamiore. Dans ce cas. [hk osufe reprise rtf a ieflt ('agent antige- 
niqus. 

316* Papules urticariennes. Elfes SOnt Surtout frequences au 
pmiternpa. )l s'agif d'une eruption follsculaire qui se transforms 
fen vaSicutes indurees et pmrigineuses Elies ns doivent pas &tre 
confondues avec lies ve&icules de le varicella- (voir 35S et 359). 
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Dermite (eczema) atoprque (317-319K EMe exiSte sou& d©ux 
formes ag cours da l F enfance et se caiacterise par un prunt 
intense On a irivoque un grand nombrede facteurB elioiogiques, 
dont la desequiiibre fonctianrial du systems nerveux aulonome 

317, L'aczema infantile apparent ag debut de la polite enfanceet 
varie dans son importance el sa dunee II se produit un erythema 
et un suinlement avee das croGtas qui peuvent racouvi ir tout la 
corps. Cel eczema ast exaspere par la frojtennenL Dans ce cas. 
sa localisation sur la visage at stir bras qui sunt Irk regions 
expo®6es a la lum i£re indique la cau^o de fa sensibiLsnuon 

319 et 318. Nivrodermlte. C'est une lesion frequcnte das enfants 
plus ages. La visaqa est marque par yne blephnrite crouteuse, un 
eczema das joues el das, lavras &er,hes et craquelees avec de la 
cheilite el de la perleche. 

On vdit appareuire das plaques seches. squameuses ou 
enflammees qui devlennertl similar! I as par fa suit? (318) It se fail 
an mams tamps one iicheni fixation des plis de flexion des 
coudes et des genoux qui dura genaralamenl fcr as long, temps 
(pryrrt des plis de flexion], Cntte fillatte de 5 ans ast couverte 
d eruptions at d excoriations qui son! dues au cercte vicieux 
prunt-grattage. 

II faut eliminer rSventualite d ! une reaction a une piqura 
dlnsecte. d’une gale.ou de troubles mStaboliques [voir 202-235) 
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Des complications se produiserrt du fait de suri infections bade- 
riennes qu virales 

320. Eczema impctiginsse de la face, Lirrfection cst due a un 
ataphylocoque on a un streplocoque pyogene. Remarquez la 
coufflur do mrfll des croQtos ot le mauvaEs fetat general. C’est une 
infection nephrotoxique, surtou? chez Ees enfants plus je unes. 

321. Eczema herpetifortne. La surinfectiori asl due a un virus 
herpes Ou coxsackie. 

322-324. Eczema vaccinatum (eruption varicefllforme de 
Kaposi), II e'agil ici d une dermite atopique infectee par un virus 
vaccinal par suits d’nn contact avsn uriK Smur reus mu lent 
vaccinee. La face ex les jambes aon( eouvertea de croutea 
h&morragiques Les pi is de flexion des eoudes et fa cuisse 
gauche 50 nt le Siege d'une nOuvAlle Eruption do pustules (324). 
C'est une complication danqurauSK gni «xiq.e ['hospitalisation de 
r enfant [voir 358 el 359). 
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A LLERGtE RESPIRA TOiRB 


La rhintie allerglque durable (325-32H) survfent souvcnl c n 
meme temps que des crises d'aslhme ou de branchlte spasmodt- 
q ua, Elle sc produit souvent an cours de la petite enfanca. 

325 et 326. Tableau cllnlque. Cette fillefie de 5 ans presente un 
cedsme so us- orb ita ire et garde la bone he ouverte T ce qui traduit 
uno obstruction nasale consecutive a une hypertrophic du tissu 
iymphoide Pemarqu ez tes arnygdale& volumincuses cl charnues 
at in! dess in geographique de la iangue (326). L'allure variable de 
la de squama Lion el I'epatasiSftsriLHnt spEthslFal persistent fa vie 
duranl {voir SIS). 

3^7 at 328. Reactions a u prurit L infant prend rhabitude d avoir 
des manias car&ctehstEques telles que de trictionner eon nez 
dans Je sens lateral avec un dolgt ou de recra ser avee la paume 
de la main afin de calmer las dftmarige^sons* 
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329. Rhume ties toms, rhlnftc otopique. Cost un Mat qui n est 

pas infeetieux, dont ['apparition est saisonntere et qu* est 
$£)yv«nt associe, au cour= rte I'onfAnog, g ig derrmte atopique 
Refnarquez la palgijr de* c#t enfant, ia decoloration da ses 
paupieres mfeneuies. lecDulement muqusux da son n^z hs 
roademe de ses levres. 
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LES MALADIES 

LES MALADIES OU COLLAGENS (AUTO-i MMUNES) 


Ce groupe d'aff actions cornprend un certain nombrede maladies 
aigues et chromques qui ont en common dea lesions du tissu 
conjonctlf peut-©tre en rapport avec ung auto-immunisaiEorL 

Le rhumalEsme artlculaire aigu ( 330 - 333 ) prend habitual lenient 
I’a&pect d ure inlection due aux strcptocoqueS (3-hemolytiques 
du groupe A de LancefieEd, 

330. Erythema noueux rhumalismal. II annonce I'affection. Des 
nodules douloureux d'un rouge bEeuMre et de tallies variables 
apparaissent sur la face antericure des tibius 
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331. La palyarNirlte qui fait suite int£resse l&s qrosses articufa- 
tsona. Ce qaroqn de S a ns presante one tumefaction bi I ate rate 
das tpanipfl, des poiqnefs at das chc-vil'lcs (C6 qui contrasts avec 
I’arthnte rhumatoide qui est asymetrique et atlecte les pelves 
articulations), 

332 el 333. Gros plan des poignets et des chevtlles. L'erytheme 
maculeux tres etendu et llctere traduisent une reaction allcrgo- 
toxique au traitement salicyle. 
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334. Purpura rhumaloid* [Schonfeln-Hanoch). (I Irariuit un^ 

hypers ensibilite aux infections streptococci u ns at ^ d'autres 
causes el saccompagne de lesions cspillaires qui inte res sent Is 
peau. lea articulations et ies rains. II eat su&c&ptiblG da rechutes 
Son pronostic depend da l importance et tie la duree de I atieinte 
r&nale. Ce petit jargon de 3 ans a presente une attaints aipue 
awe des dou lours a nicy la ires et abdominales et des hemaluries. 
Remarquez la repartition de Irruption mauuleuae piupuripue sur 
les membres et Sur les fosses Le visage et Is tronc sont 
indemnes. 

335. Purpura papuleux quf est une autre forme de carte 
affection. 

335. Purpura thrombocylopeniquc idiopathique. Cette affection 
qui est probablenrient d’oriqine auto-immune est d&clench6e par 
d&s infections on par des agents sensibil rsants (medicaments} et 
don no lieu a uno plus grande destruction des plaqueiteset a des 
he iriDf regies. Cette petite fills de & ans quo I on presente ici au 
co Lira d'une erise aigue, presentoit par intermittences depuiS 
r^ge de 2 ans dcs 6 pis taxis, des petechias at des hematomes 
Son visage et ses mem Pres sent cou verts de iarges hematomas. 
Elle a ete guerie a pres splenectomie. 
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337-339. Purpura thrombocytopenique aigu cons^cu Lif £ un 
trouble piaquettairfi p ro vogue par Tadm mist rat ion d'aspircne 
(defaut d’^qraqation). Ce petit qargon de 18 mots avail regu one 
quantile totals da 150 mg d ecide acetyls al icy I fcjue. L'lmage 
frappante de I’eruplion purpurique qui recouvre la iace, -las 
nnennbres et tes leases sest limitSe spontanement et a disparu en 
une semaine, 

340. Erythema circin£ polymorphe* C ast une £rupUon Ires 
large men! rfepertie, format d e plaques eryth^mateLises surele- 
vOes et circonscrites avec un centre decolors. et qut accompa- 
gne des infections ou des maladies du tissu coup not if. Elio 
s’inlerrompt spontanement mais a tendance aux rccfiutcs.. 
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SYHQROME NtFHROPA THfQ UE tDtQPA THIQUE 
{H&PHROSE UPOiDiQVE) 


C'wl gne reaction de sensibilization □ un allergens maLd£fini 
o li i affect© la fonctionriemenl et la Enorphologis du rein et qui 
saceompagn© dun oedeme g&neralis^, d'une proternuhe. d'un 
trouble d^ la compcisitaon des proieines stirtquBS et d'une 
Ovation du taux du cholesterol. 

Son pronostic depend de I’ importance de Lattemte glome re- 
tire quo Ton peut ©valuer par un© ponctiorrbiopsie du rein- 

341 * Affection ^ son d§but. Cette fif latte de 7 a ns present© 
depuis plusieurs semames de roedam© et de ToNgune. 

342-345. Le traitomonl quoted jen par lea steroidcs a reduit 
I'oedeme maia a provoque ch eat I'enfant 1 'apparition d'un© 
aiop^Cie et d r un aspect Cushingoid©. La fonctlon rfinate et les 
valeurs plasmatiquos sent redevenuas normales Une lege re 
proteinuria residue Me a per$?ste pendant quelques temps. 
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346. Remission. Ur an apres I'wTfrt do traite merit, les effete 
S0C Olid fibres ttes COitfCOldes sent en regression. 

347 et 3 46. Tnilement sttrOidEor admini&tre un Jour sur deux. 

Ce garden de 5 ans ne pr&sente que dea modifications cu&hin- 
gofdos mlnimes. $a eroisssnoe n'a pas retaid£e. 
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MALA01E$ INFECrmUSES 


349, La scarlatina esl provoquea par une infection due a on 
streptocoque hemolytiquc, L’eruptJon de points rouge vrt debute 
a Ja face et s'ctend en descendant. La region peribuccal*? rests 
mdemne (paleur pdiibuccale), 

350 et 351 . Modifications caracteristiquos do 3a [a nquc dues a la 
desquamation do Tenduit initial (langue en f raise blanche, 350 1 , 
puis a rcedeme dee papilles {langue en f raise rouge, 351), 
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352 ol 353, Rougeole. Cstte fillette do 6 ans a ete on contact if y 
a to jours avec un enfani attaint do rouoeole. Les sianes 
prodromiques sent: une langue saburraJe, une coloration 
intense des |oues r tes teches de Koplik et I'enanlherne da la 
muq dense buccale. 

354 h Laxantheme eat entiorement constitu£. Romarquez qu it 
n'y a pas d Eruption sur tes regions du corps q ui n'ont pas ete 
exposccs au soi-oil (I'enfant rentrart justode vacarces pas sees a u 
soleill- 
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355. Rubeole. L 1 exanthema est 3 son debut ; c ost une Eruption 
maculaus* ros« p§le qui Siege sur Je visage et stir le thorax, II n f y 
a pas do signed oatarrhaux 

35fi, L p Enantherne est lim te ay paiais ctur et au patais mop 
contrail ement k uatui du la ruuqenle qui intere&se aussi Fa 
muqueuso touccale 

357. L &mption rRaculeuse F rose et non confluents, rVesl pas 
ca racier iafique. L'hypertrophie des ganglions lymphatiques de la 
nuque fait le diagnostic. Chei Ees fillottes. il e£t preferable de 
confirmer (e diagnostic par les epreuves seroloqiquns d'inhibi- 
tion de rh&magglutination, en raison des grossesses futures (vok 
US-232). 

asa mi 359, Vaiicelle. C'est une Eruption papuleuse qui donne 
ensuite des visicules t ran spa rentes. Le diagnostic ao fait a la vue 
des nouvelles pousscos et des vesieules qui deviennenl crouteu- 
sas et qui se nepartissent sur le cuir chevelu et sur 3e corps {votr 
322-324). 
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350. OreiHons, Us se manifestent par urre tumefaction unilateral^ 
o u bi^aierate -de la region pre-auriculaire -at so us-maxi ll&i re 

351. La lobe de I’orelll* est repousse vers [e haut at le dehors. 

3G2. M^nircgoenc&phaFile virale. C'esl une de& com pli cations 
d&s orafllnns : alia esi gen^miemenl b^nigno, Cette enfant est 
photopraphiee p-enrfant una convulsion, 
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363 et 364. Mononudfeose mfectleuse (fievre plandulaire de 
Pfeiffer). Les signes principaux en sont un ax an theme polymer- 
phe, un ictere, des adenopathies diffuses et une splenornepalie. 

Daos ce cas. la recherche des anticorps hfeterophlles {test de 
Paul-Bunnel] etaft positive a 1/64. La formula sangusne montrait 
un grand nombre de mononuclftaires hyperbasophiles 
R^cammeni. cette affection a ete mise en relation avec le virus 
d'Fpslein-Barr. 
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TUBERCULOSE 


Les Eiqmes d ini qua s et revolution de ceite infection specifique 
due a la forme hurraing ou a la forme bovine du Mycobacterium 
tuherculcEum (Koch) quf est acidoalcDloresistant dependent de 
I'Sye, de la race et des conditions sudo-eeonormques du 
malade. 

Le test k la Lubercufina per met de m stir a en evidence 
I'apparition d une ellergie specif ique et d yne hyperseosabilite 
tissulaire (Pirquet). Avec liSGlement du bacille lubereuleux. it 
teoreseriie le principal element diagnostic. 

^existence d'aqenls rnGdicamenfeux anti-microbiens et fa 
vaccination preventive ont consld&rablsment amGliorclc prone s 

tic do cettfi affection, 

MPthode diagnostique (365-367), Realisation et Evaluation ties 
tests a la tuberculin^. 

365. Test de Mantoux. C est le test le plus fiablg cue I on realise 
ay moyen d une injection intradermiquo de tuberculme Ou de 
tuberculins purtfiEe PPD, Ay bout de 24 heures il se produit un 
Erythema sans cadeniw dent la lecture rm permit pas tie 
conclure. 

366. Au bout de 4B heures, it seat fait une induration centrals 
avec un halo Eiythemateux dont le diamEtre depasse 10 mm, Le 
lest est positif. 

367. CutirEaction de von Pirquet II consiste en une scarification 
de Tavant-bras a 1 ravers une gcutte de tuberculins. Le premier 
test que vous voyez realise sur I'avant-bras gauche du sujet eta it 
nEgatif, La noyvelle cutireaction sur I'avant-bras croit n a pas- 
perm is de cone lure Le trohsieme test pratique une semaine plus 
tard a etc positif. Remanquez le flam bo Lament das reactions plus 

enclenrras* 

Pour lee depistages sysiematiques on peut utilizer le test de 
Heat et le test de Tine. 

366, Erythema noueux iuberculeux. C r est une reaction de 
sensibrlite k la taxing tybercul&use qui appara«t au moment de la 
prime -infect ion 
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369. Infection pulnion&ir*. Le complete pnmaire (flanke) est 
forme de fa lesion oulmonaire primaire (nodule de Ghon on 
chancre ^inoculation} qui est fl&neralem&nt situ^e dans la lobe 
droit, sous la g lev re, et de I'adenopaLhia hilaire ciui eel A peine 
a i;l ho nettle. 

370. Quelques semarnes plus tard* au coyrs du traitemenl, le 
foyer primaire a dispary et lade nopat hie hslaire est neuement 
visibFo. 

371. Un an plus tard. rad&nopathie a regresse en laissant une 
ombre Hilaire plus marquee. La lap no fine de pleurite mtetlobaue 
droits montre la localisation du foyer primaire. 
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372. La tuberculosa secondalre se produft par tine diffusion 
hematogene ou bnonchogeim Voicl la radiograpfile d’un cas d© 
brpnchopneumonie tuberculous© ba laterals. Le displacement du 
mediastin eat du a u ne r c t also n du ecu. 

373. Bro nchopneurnonie caseeuse et col lapsus du lobe interieur 
droit Vdus rumarque? la dissemination en plagues et I'atle into 
des ganglions hilairas. 

374. Tubarculoge milisire, Les champs pulmonaires ont lair 

remplis de flocona de neige. le deplaccment marque du 

madiastin vers fa droit© et lemphysSme qyj sont dus is 
['obstruction at an jeu de soupape des ganglions t^acheobrori- 
diiques Hypertrophies. 
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375-376, Tutsercules choroidiens (fubercules de Bouchut) et 
papiLliie. Void un dessin du fond d'oail de ce m&lade, Six rnois 
apres 1$ debut du Ira item am (376), Ihs legions ont nettement 
fusiortne, 

377, Infection cutanaa chez une petite fills de 3 mois qui vivait 
avec sa qrand mere dont I'axpecto ration Atait positive. 

Une petite zone de tuberculides papulo-rteerotiquas aur la joue 
droite ct au-dessous de ('ceil qouche ir adust I 1 existence d une 
infection systannique consecutive au contact avec la grand mere. 

370, Scrofuloderma at ganglions fnguinaux caseeux Infectes, 

Le chancre dinoculahon a et£ retrouv# sur le col utArln 

370. Gros plan realise quetques semgines plus lard qui montre 
une res res sion dw cote droit alors que le cote gauche est encore 
le sege cfun eeoufemem. 
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380. Infection congenita Je. I) s'agit de jurnetles identiques apses 
da 13 ans L' infection ful soupQOnnse torssqu'eilss avaient six 
semaines at confirmee par la suite chsz elies et ohez ieur m£re r 

La plus grande dcs jumelles a presente utia maningita 
tuberculeuse et a gardd une certaine spastieite. Remarque^ la 
difference du developpement sexuel. 

381, Mesures preventives. La vaccination au moyen dy Bacille 
Calmette -Guerin a redo it de fagon spectacular a I 1 incidence et Se 
taux de mortality de la tuberculosa, surtout dans lea pays ou site 
est obligate ire. Ces jumeaux dont la mere avail yne tuberculose 
Evolutive ont ate vaccines a rage de G sannaj.no& et ont ete i soles 
jusqu'i ceque Hnlrsidernnoreaction soil cevamsa positive, On Jes 
a alors rondus a leur mere. 

□n a recemment consetlle un trait omen t prSventif a rise nsazs tie 
qui #vite la separation. 

3B2. A Page de 1 an, ces nourrisson$ font preuve d'un excellent 
developpement et n’ont monirk aucun signs d'une infection 
tuberculeuse. 
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TROtJBl ES HEMA TOL O GIOUES 


3B3. Anemia hypochrome ferriprjve. Ce garden de 7 ans etait 
pale et fatigue. Son hemogramme a rrontre unt microcytosc? el 
ure baisse a'c-s taux de rtiemalocrite, do I'hftnnopfcihina at du for 
S#rique 

384 el 385. KoHonychfe (ongfes en cuiUeres). EJIe apparait 
parlois ao cours de celts affection. Lcs onc,kss sent concaves at 
se clivsnt Sur leurs herds. 
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366. Tfialass&mie majeurc (an&mie de Cooley). Cast una 

nnemie hypo chrome caractertsta par une hemolyse et par 
limpossibilite de farre la synth&se de la chaine beta da 
I'hernoglobine Cette aftection se rencontre surtout chez las 
habitants du bassin mediterranean mais peut 5 e voir partaut. 
C&tte petite Noire de 2 ans an presents !a couleur jaune boueyse 
caract&ristiqye, J« front bombs et le nez ecrase. Son prognatteme 
et la sail[i& da ses levres sont dys k une hype rtrop hie osseuse. 
line h^mosideroEO npparait au cours des frequcnles transfu- 
sions. 

387 et 388. Le fort gross iB&emerrt montre la p&ieur des paumes 
de mains et das planter de ptede. 
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369, Erythrogenesis Imperfecta (syndrome de Oismond- 
Blackfan), C'est unc an4mie hypaplasiqua oo:no4nitsle et pro- 
gressive dui est duo & un dfifaut de rerythropoiesa. Cette enfant 
de 2 ans en presente I 'aspect caractfiristique avec des trails fins 
dea cheveux blonds, de la paJcur el un ictbre. Ei3e avait recu de 
nombreuses transfusions avant d' fit re traitfie par fes steroides. 

390 el 391, A rige <fe7 et de 8 ans. L'anemie a ete ccmtrblfie per 
le Iraitement steroidlen doni lee effets secondaires sont de plus 
en p I us marques. La croissance est psrticulierement trouNee- 

392, L'enfant a \A ans. La comparafeon avec sa sceur qui a6 ans 
met en evidence nmportance du retard de la croissance 
(."apparition de fa pubertA e$;t retardee Las modificalrons 
cushingoTdes ont partial lemenl rbq resse 
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LES TROUBLES ENDOCRINIENS 

LA GLANDE THYROfDE 

393. Hypothyroid ie passaqere chez des jumeaux dizygotes de 
me. -lie sexe. Le jumeau de droite presents ties signea d' hypo thy- 
roid i« Hvec une langue volurnineuse et sail la rite at on « oedema 
facial ». L autre jumaau est normal. Leur mere aiait euthyroi- 
drenne et r avail pas d anlicorps antithyroid lens. 

394. A I’ige do ID ans: I’enfant s eat dAveloppe normalement 
sons trailsment, C’etait I' immaturity de sa land ion anzymgtiqye 

qui avait provoqu6 un Olocage passages de Ja synthase de Fa 
thyroxine. 

Le diagnostic et le traitcment preeoces de rhypothyroicfie 
congenital© (incidence : 1/5000) sont essentials pour prevenir Id 
retard mental. La maladie devrait eire comprise darts res pro- 
grammes de depiatage nec-natal. 
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Vok;i deux eas qui montrem limportance d un irartement 
pr^coce 

395, Myxcedeme congenita). Cette enfant de 6 semaines (figure 
de gauche! presents un myxcedem& generalise. avec une peau 
s^che cl une hernte ombilieala EEle presented an outre une 
tempera! ure basse. de la constipation aes eric elaieni rauques 
et assourdis. La figure de droiEe montre cette mame enfant a 
r&ge de 2 ^ ns : son develop pemeni a ese normal grace a 
ropath&rapie. 

39G et 3^7. Autre cas suhri pendent 11 a ns. Ce nourrisson de 
6 semalnes esl gramme nt attnint. Voyez ce myxoedeme impor- 
tant, la langue aaillanta r Pabdomen distend u et I'ictere Les 
antecedents familiaux fctatent negatifs, 
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393 fit 399. Ay bout de 3 mo is de trailement, lenfant etait 
oons ids rabl ament amtiSionG dans son aspect at sa vivacity (sa 
tangue est recouverte de rnuguetj. 

d 

400 el 401. AI*Age de 11 ans, i! avail attaint unetaille at un do ids 
normaux. Son Q S. ela.it de 110. 
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402, Hypothyrordie avec conservation perltelle de la fonction, 

Ce petit garden de 30 mms setait bien d&veloppe jwsqu'a LSge 
de 14 mois La cmissance setait alars arretee et il avait perdu sa 
vivacity L'exarnerk radiologique montra yn retard de Page 
Q33CUX. Lorsqu on voit cat enfam a cdte d un enfant normal, \q 
nanisms est Evident, Remarquez qua I expression rests assei 
lilies ©t qua Ee myxcedemo est peu marque. La conservation 
partieNe de la ionclion avail retards r^tablissement du dia- 
gnostic 

403* A Cage de 1© ans, Tenfant avart attaint yn dewloppeniert 
physique et intelfectue) normal grace a lopoth^rapie. 

404, Cretin ago de 5 ans et porlegr d'un gollre voFumineux, IF 

presents un deficit mental Pluaieura membres de sa f am ills 
^talent attaints de la m§me affection Els vivaienl dans yne region 
otj ;le cr&linisme est endermqua. 

405, Hyperthyroldie cheat un nouvEau-ma de 13 fours. La more 

eta.it atleinte d'une maiadie de Graves- Basedow et I'activite de 
son LATS acting thyroid stimylalor| a et# Iransmise a 

•'enfant {ve/r 221 et 222]. L'escaphtalmie marquee donne Sieu au 
signs de Stall wag (retracfEOn de la paupiere stiperleum} 
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tES QL ANDES $URfT£NALES 


408 et 407. Matadia d'AddiHon I'insuflisancE flurrtnalienrw 
prim&ire) Cehe fillette de 13 ana fut hospitalises au oours d k une 
crise &urr^naJisnfie decFenchee par une infection La void apres 
son reiablissement. Remarque* la pigmentation bronzee de sa 
peau et Jes laches brun fonce qui trouvenl sur son visage St 
son thorax (405), La pigmentation qui appamil au niveau de& 
articulations phdangienn^s et sur ies extremity das est 

un ssqne caracteristsque precoce |407], L« diagnostic de tubercu- 
lous a 6t6 limine. 
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40B, Hfpercortlcisme (syndrome de Gush«nq. hyperplasio cor- 
tico-aurrinaiienne}, L indication d H une intervention exploratrice 
Se poa& afin d islfniiner ('eventuality d'une tumeiur surren allien no 
ou hypophyaaire. Cette filletle He 8 ans presentait une obesite 
u de bison «* qui affects it surlout ia partie superisu/e de son 
corps £p gauche). La vue de profr] mo nice I 1 accumulation de 
graissB sur son dos (hcsse de bison, doe d& douairrare). 

409 et 410, Insuffisance voineuae de rhypercoMicisme, Elio sc 
manifesto par raapaci pl^thqriqu-g at colors du visage et par les 
vargetures pour pres. 
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Le syndronm g&nrto-&urr&na! est provoquE par le deficit de Ja 
synthea^ du cortisol Le traitement de ces cas dort lemr compto 
de dltfliculfte therapeutiques et de probtemes psychologiqucs. 

411 et 412. Kyperplasle viriMsante avcc depcrdition de sel. Ceal 

la forme la plus courante cfe ce syndrome ; eilo est doe au deficit 
de !'enzyme 21 -hydroxylase. Le tableau Clinique est a peu pres 
celui d’une maladie d'Addison ou d'une affection qui entraTne 
das troubles Giectrolytiques important^ Cette enfant nouveau- 
n£e et bien d£velopp&e par ail lours de se*e chrovnatmien 
f£minm, presents une virHisation des organes genitaux externes. 
Le tori prossissement (412) montra une hypertrophie du clitoris 
qui: forme un pfinis, one fusion das rep I is labio-scrotaux quF 5 -ont 
dedhiquet^s et un sinus uro-genital [voir 233 et 234>. 

413 et 414. Autre forme de virlllsation avec hypertension qui 

s'accompagne d un deficit de i enzyme tl -hydroxylase. L'affet 
virilisant apparait ici sur un enfant plus qui a 18 mois, qui 
eat consider^ par ses parents comme un g argon et prenomnie 
tomme tot. et qui a un scxe chromatin ten feminsn. 

Remarque^ son deverloppement musculaire exag^re m [ acce- 
leration de sa crosssanco <beb£ HerculeJ. Le fort gross! s&ernent 
(414) montre l r hypertrophic du clitoris. 
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La Puberte 


LA PUBERTE NORMALE 

Las modifications puberftires debutent chez les iWles iorsqu'eNcs 
on! entre 10„5 el 11,2 ans, &t chez leg gargons vers i'age de 
12 ans. L J QrdfR d' apparition des phenomenes puberiaires est 
variable et depend da Tharsdiia da la fonction hypothalami 
ttYpophyso-surrinafienoa at da la reaction des organes recep- 
taurs 

415, D4veloppem#nt p Liber tar re laminin normal. Debut du 
develop pennant das s&ins chez une fidette de 10 ane< L H ob£sit6 
passaijeia ast pew marquee et elle est a ssez frequents - 

416. La mime f if Jett* a 12 ans, Les modifications pubertal res 
ant Avolue. Left seme sont pfus dive top pis, les mam do ns sont 
piqmentes et la pilosile pubienne est apparue Les regies onttaft 
leur apparition. 
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417. La maturation pflHUt saccompagner de transform a lions 
frappantes. La fiMette grassouillstta el peu a It ray ante de 10 &n$ 
est dc venue one adolesoente do ISans efc demi qui est bien 
pro port *on nee el altirante. 

418, Developpement pubertaire ma&culin normal, Ce gargon do 
13 an& presents une pilosite pubienne el le deveioppernent da 
son penis, do see te&licules et de son scrotum- Son obesite eel 
peu mnporiante et ipassagere 







LA PUBERTY PRECOCE 


On ccjosidere que fa puberty est precoce lor s que les modifica- 
tions pubafiaires apparaissant av&nt rage de 8 ans chez la Mile el 
avant t aqe de 10 ans chez le gargoni. Utm precocity partielle est 
g6n6ra[emenl sans danger et evokie proqres&iyement vers une 
maturation no male. line precocity complete qui Irtt^resse to us 
see composants exigc que Icn en recherche la causa organ iqua 
so us “j a cents „ 

419, Le (f^veloppement precoca das selns a commence chez 
cette petite fille lor^qu'eJIO avail 3 ars Remarquez la difference 
de taille des seins, que ['on peut aussf constator ay cours d une 
puberie normalc. Get etat est genenaiement sans grayite mais ill 
persist? jusqu’a is puberta. Aucun autre sinriH de pr&cacite 
n 'avail ete constate. 

420, Gynecomastia chez tin garcon de 10 ans. Cette augmenta- 
tion du tissu giandulaire represents dans fa plupart das cas une 
an o mat la passagere qui reqrease spontan^ment Elle se d [stin- 
gy e de fa simpfe adiposity. 

421, Pilositt pubienne precoce. A cote d h une fiflette normal? de 
7 ans P on voit let une petite fille ds 7 ans qui a une pilosite 
pubienne precoce. Dans ce cas. II fallail; 4ilim]nsr Inexistence 
d une Ifeion c£r£brale (craniopharyngFOme), Remanquez le retard 
de croiseance do cette enfant. 

\22. Pseudo-puberty precoce d’un g^r^on do 9 ans qui presente 
yne augmentaban de volume du penis et yne pilosite pubienne 
qui soni los offets secondaires d un traitement a la methylteslos^ 
throne pour un retard de nroissance, Ces signes ont regresse 
a pres I arret du Iraltemenl. 
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423. VmliaatiDn prAcoce d k un petit gar-fort de 4 ans. prQYoquee 
par ['existence d’une lumeur ca-fticdHi&ijrrsnale. Le d&volopfw- 
meet sexy el «$t celui d'un enfant de 12 an$, Notes la poussde dE 
la cnoissance, fa piEosite axillalre &\ pubienne at I 1 augmentation 
da volume du perns La vua de profit montre Sa distension de 
I'abdomen provoquee par la tumour* 

424. Fort grossJasement qui rnonlm r augmentation d& volume 
du p£nis st la presence de !a pilosite pubi&nne sane qu'M y ait 
augmentation de volume du scrotum et dea tasticulas. 

425. Un cardfiome enf;npnyle a et6 excise, II exists it dcs petiies 
tumeurs disseminees dans fabdomart et des m&tastases dans les 
ganglions lymphaiiques de le region. 
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426- Femlnisation prioocfr qui start due a (existence d'une 
tumeur de la granulosa (fclIicLiloniet. Cette filiette de B ans 
presen l h des modifications pubertaites precoces avec un deve- 
loppemani excess! I du systems pileux et une distension abdomi- 
nals. L’excretion des oestroqenes dans las urines 6 tart ires 
augmentbe. 


427. Lb clitoris a la taille adultc. Tous les signes ont regress© 
prog rasa ivement apres i 'ablation de la tumeuf. 
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RETARD pubertaire 


II se traduit par un manque do developpement des seins ehez les 
f i M rs de 13 ans. el par le manque de develop percent genital et de 
pilnalte pubienne Chez les galore de 14 ans. II faut Glimmer 
i eventuality d’une dysg£n&sie gcnadique. 

428. Retard idiopathique simple de I’actlvite harmonale. Le 

deveioppement, I'age osaeux at le pcids de es garden de 14 am 
correspondent & on age de 12 ans Remarquez son apparcncc 
teminme, Chez lui. les signed pubertal res napparurent que vers 
16 ans 


429 el 43D. Troubles endocriniens. La taille de celts flllo de 15 
ans etail mferieure a la normal*. Notez [‘expression triste et 
I augmentation du diamelre du eou. Les exams ns biochimiques 
ont mis en evidence une hypothyroidie, Las signes pubertairos so 
manifesto rent pendant le traitement de rempiacomont tdans ces 
caa, II arrive plus souvcnt que la pubehe Shit avaneec). 
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Les Syndromes particuliers 


ANOMALIES CHROMOSOMIQUES 

L 'analyse chfonriosornique des troubles genetiques- pent pcrmet- 
ire d'6tabtir un rapport ant re certains Signes ciiniques et des 
aberrations chromosomiques partly fie res. Le tableau clinique 
n'est pas tou jours bien d&tini* les aiqnes peuvent 5'imbriquer et 
pen vent meme se man! raster qhez des sujels dont le dessin 
chromosomique ear normal. 

Metis preseniDns ici quelques phenotypes des formes les plus 
courartes de ecs anomalies. 

TmSOMIE AUTQSQWQUE 

Ce trouble sacoompaqne de no mb re uses a no manes, d'un retard 
mental et d un taux £(ev£ de mortality. 

Trieomie 13-15 D1 [syndrome de Patau} [451-4381 

431* Vue de face* Rcmarquez i etroiiesse ds la fsnts palpebrale, 
la microphtalmEe. le nez 6pais et ensalle, k hauteur du aillon 
sous-nasaf. la minceur des ievres el la bri^vrsto du oou de cette 
petite fills nouvreau-n6e 
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432. La vue de profiJ montre i.'nplamaimn basso de ?3 orejMes qui 
sent mal formats el la flaxion canacteriaHque des doiqts q U j so 
chfivauchont. ■ 


433. Lg fort qrossiaeement met en Evidence un pli palmajre 
unique (ligne si/TMenno), 

434, PolydactyJie (photograph je du baa}, Le pros orte.i eat 
voJumineux et il existe un sixiems orteN surnumcraira. Lesautres 
orteiis sont gfincrafemsnt en flexion plantaire. Ce nouveau-na 
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■135 ct 436. Autre forme de trJsomie 13-15 Di; Cette petite fills 
noyvcau-nSe presents en plus lee signes du syndrome oeulo- 
auneu to -vertebral de Goldenhai, c'est-fi-dine d&s frbromes pre- 
ayricujarrQs c harms &t bilat&raux, une implamatfon hasse des 
cheveux et des oreilles : res dernl^res ont une forme part ion Mere. 

437. L« gros plan de la face montre fexietence dune gueule de 

loup, une deformation du nez. un hypotelorisme et uneanophtal- 
mre gauche. 

f 3 ?; enfant £ I’ige de 5 mois aprfcs gu’on ad precede a 

1 aoiaiion des fibromas L'ametior&tion de I'aspect du visage est 
considerable. 
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«9. Trisomle 18 El fEdwards). Petite tills nouveau-n£e qu» 
presents une micrognatl-lie, unc implantaiiqn basse des orailles 
et une deformation particufiere en flexion dag ckngts de la main 
gauche L'arhinencephalie (larr&t du develop percent do carveau 
anterieur) se produil dans ee syndrome, 

440. Un autre nouveau-nS qui presents la meme flexion des 
dolgts at des pita palmaires simians bilateraux. Le deaain 
chromosomique et3il normal- L'analysa chrofno$oiniqus sst 
indispensable dans lea cas douleux. 
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DELETION 


441. Maladie du cri du chat. Ses caraetfires sont frappants la 
face eat ovale, la cr&ne est m tc roc 6p hale. II exists un hypart6lo- 
risma, une obhquite anti-mongolienne de la fente parpGbr&le. ur, 
gros rts*. un si lion pasall haul, une bouche petite el de grandes 
oreillgs implanties bas. Le cri de 1‘enfant e$1 urt miaul erne rrt haul 
perchS, On tnouvs en general un$ deletion du bras court du 
chromosome-5 
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SYNDROME DE DOWN (MONGQUSME) 

ll sagit da I'anomalie chromosornique la plus frequents (1 h 70DQ 
noiiveau-nGs vivants). 

Dans 959t des cas. elle se presente comme une Trisomie 21 r 
Syndrome de Down commun, b 47 chromosomes. Tous les cas 
oni un retard menial, mais celui-ci est cependant variable. 
L'analysc ehromoaomique da cellules testates en culture, obte- 
nues par amniocenlese entre la I6eme cl la l Berne sememe do 
gestation, permetira d'etabtir le diagnostic ante-ratal el te 
caryotype. La decision d'iinterruption de la grossesse doit etre 
misB en balance avec la mise su monde d un enfant handicaps, 
qui necessilera une assistance durant toute la vie. 

442 et 443. Aspect ty pique du nouveau-ne mongolien. Flemar- 
que; son altitude Masque et hypotonique, sa petite t6te ronde 
I 'obliquity da ses femes palpfibrales, la distension de son 
abdomen *i sa hernia ombilicale. 
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444. Implantation basse des oreiHes dont Ip pavilion 
malforme. Re marques I'aplatissement de la partie supeneure de 
I'heJ ix at du sing$ pre-auricula ire. 


445. Autre forme avec un h&lix volumineux at one spirate 
incomplete. 

445. Caracteres habltuels du visage. Epicanthus bilateral (replli 
cutane qui recouvre I angle Interne de l otil) ; suurciis finemenl 
dessin^s ; raeina du nez ecrasfie ; narines evasaes ; joues tres 
colonies el levies apaisses. 

447. |_es taches de Brushfield acmt des agr^gats des ffbres du 
stroma qui torment un anneau a U tour da I'iris, pres du linnbe et 
qui d is para is want avec I age. 
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44B el 449, Un palais etroil at ogival avee une dentition 
irrigullere. Los incisives super o- is* tar ales manquent et les 
canines sent coniquos. Remarquez la breche qui exists entre lea 
incisives infero- internes, 


450 at 451. Mains larges en forma da pelle et anomaffc des 
darmatoglyphes. Lgs doigts sont courts et de longueur presque 
egale {450) Remarquez Je pi I palmaire unique (trgne simienne) at 
un triradius axial haut situe {451) 
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452-455. D’atifrea formas comportert : un pli palmaire trans- 
verse (ligne dc Sydney) qui devient confluent lorgque !a main ee 
ferine et qui se prolongs vers le bord cubital (flee he) de la paume 
(452) ; une paume de mein a lignes irrGgulieres (453) : Line 
Implantation basse du oouce : J absence da ia deuKieme llrgne 
articulaire (454) ; et la clincdactyfie de I'aariculaire (455). 
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456 et 457. Les pieds sent larges et courts. II exisle un intervals 
erttre la premier et le deuxieme orterl. Les plantes de pieds sorrt 
c'epriniwes par un Jong sillon profond (lign© simierine) cui separe 
le premier orteit du deuxiame 
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458 el 459, L’hypotonie mu sou I a ire permet une plus qrande 
amplitude des mouivernents de larticulabon sansque I'enfant eft 
soil qerie. 

4BQ «t 461, La station debout so fait plus tardEvemenL Ce po-tit 
flar^on de 2 ans ne peui pas se tenir debaul sans aide La petite 
idle tfe 3 ans eat obligee d’^largir son polygone de sustantation 
en ecartant ses piodi pour conserver son equlNbre. 
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402 el 4G3, Manierisme particular des mauverrtfints £1 de la 

posture. L mclinaison de la tete et du corps ainsi que te lait de 
joindre Fes mains en las tordant sont des sipnes tout a fait 
particulars* 

Les sligmales que nous avons ddcrits $e r&trouuant darts tous 
les cas mass avec different® degrA® d’cxprssgivrtd. ce qul 
conserve a chactm one certains individuality at mSme un chi lain 
caracfire familial. Le diagnostic pent done etre s - j jet & dc-s 
erreurs, surfout chez le riouveau-ne et ne pesjit fltre vrainnent 
etabli qua par I'anatyse chromosomique 

4S4, Polite file nouveau* nee dont rasped du visage n est pas 
caractenstique 

4 EG. La morale enfant. L‘ attitude hypo to ni que et la position * en 
grenouille - sont evoc a trices. 
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466. Petite title de 7 jour*. Lo visage boutti et la league saillante 
pftiivHni fairs penser a un hypothyroidisms (6 gauche). L aft ac- 
tion devienl plus dviderrte lorscuie I'enfarrt pteure (& droite). 

467. Un diagnostic trap rapid? petit Stro A t'origine d'erreurs. 
Les traits du visage sent caracteristiqucs, L'un de ces entente set 
un cretin, urt autre est Line moseique et le troisieine esl un 
mongoFien. Fouvez-vous on taire Jo diagnostic exact ? (vofr la 
rGponse au dos da fa pagei 
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Hfipansi IWfe’il d* ptv£h* I bn cifrl n , c*iu qid *i> Jti mil|* u «*! nny irnia elcc-iu. di>llo tit 

ufi rp&nat-llf-n 

460-473. Chez Tenlant pi ub age, ces trails vont de S'aapect 
presque normal a l anoinalie evident^. Regardez le visage da ces 
six anfants mongoloTdeS : ie£ expressions vOnt de J f fiir malieieux, 
evaiha et int6r&asa jusguau raciea atone at inaxpressif a vac la 
bo u che ouverte. 
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474. fJa^Bijmbiartce (amiiiale* La ftlfette mangoEianns aqee de 
6 ana est a gauche, a c5le tie sa sceur gui a 5 ans. Voyez h 
difference ties lilies 
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Le plus grand ri ombre des emfanls inongQLen& sorttpdtits fnais il 
est possible de voir se produire une groissaoce et un developp-e- 
ment sex ye t nomnaux. Par mi cas finfants peu sonl aptes h £tre 
irstruita mais !a plupart d'entre eux peuvent approndro & lake un 
travel l manual. 

475 et 476. Un mongollen « marqu£ * <Ql-20l- Son d&valappe- 
merit physique eat sailsfaisanrh Lea stig mates sont evidents. 
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477*430. Petit gallon mcngolien de 5 ana (Ql=45l qui montre 

tcs traits caracterrstiques dq I' affection A I 1 age de 17 a ns [479 et 
4801, &□ croissance et son devtfloppement sequel sprat norma ux 
et Jhk caraciertis man go liana son! a peine visibles, vnaia 
I 'expression bornee traduit le retard mental. 
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4B1-484, Urt inongalier * leger » (QJ 62) represents a I age de 
7 ans et k Paga da 1& a ns. Lenlant neltemerrt attaint eat devonti 
un adolescent efface mais n"a pas pu rgcsvoir Line instruction 
normal©. 



31 A 



315 





LA D£BILJt£ MENTALE 


Ce trouble a de nombreuses causes, cortg£nrtales ou acquises. 
quf emp&chant Je developpentent normal du cerveau. L 'enfant 
qui en est attaint est incapable d'acquerir yne Independence 
soclale et a basoin pendant to Lite sa vie de soins specialises dans 
un etablissement prewn a get elfet 

485. Lesion cerebral?. Cet enfant de 3 ans a le oornportement 
d’un noumsson de 6 mots. Le signs du - soleiJ couchant * 
traduit fe trouble de la fonction cerebrals { voir 25G). 

436. Fillettc de 2 ans prescnlant un retard mental Ires 

important a pres avoir ete accogghee ap forceps. Rftmarquez la 

position infantile. Elle se maslurbait sans arr£t Sana pouvoir 
S'arreter, 
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4B7, jrfictie congenital* primaire. Cette fiflette de 3 ans est bian 
developpee du point da vua physique. Son attitude est hypsrki- 
netique. Son expression et son comportament reuslent son 
retard mental. 

438. Oligophrenic Chez tin petit q argon de 18 metis. LfiS etapes 
da son developpement sont en retard. II a un cou tras court mais 
ne presente pas d'autres anomalies. 

4B0-. Ce* meme enfant a l age de 8 ens, I! presents un syndrome 
adiposogenital et un genu valgum manqul Son retard mental 
etait important. 
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LAUTISME INFANTILE 


C'^at un trouble affoctif grave lie a uno perturbation du rapport 
mere-enlant et qui apparait gemeralemcnt avant que I'anfant aft 
3 ans L# gomportenient est marquA parune recherche excessive 
de la solitude. [’absence da communication orale et d ’attache- 
ment a lentourage, Is repetition de vnouuemants sans but. et les 
acccs de cclere violent^. 

Ces enfants ne eorrt genera lemerit pas des retards mentaux 
mo is its pen vent deven It des psychotiques. 

490-4S2* Comportement autfslique. R&marnuez (a position infan- 
tile et I'indifference de cette flllette de 2 ana et demi Elle await 
une aftinitS particuli&ra pour les objel^ quelle toumart at 
retoumait sans but precis. Lorsqu'an ^ appro chart (felte, -elle se 
detournait at g'Hlojqraii en suqant son ponce 
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LES DYSPLASIES DU SQUELETTE 



Ge sont des troubled geneliqura qui donnent lieu a un aspect 
particular et a un nanisme, Les signes s'imbriquonl £ouvent mais 1 
lea differences de pathogen ie monlrenl qu'iS s'agil d‘ entitle ! 
m depend antes Tyne de i' autre. Le$ prog res des rec he robes 
blochimiquea ont permit d'^tablir un rapport entre certains de 
ces 4tal$ et des aberrations oonginitales du metabolisms qui 
constant fin des dGfauts ensymatiques specifiquss 

493 Achondroplasie (chondrodystrophie, nanism* rhizomeii- 
que} Elle provienl d un defaul de la croia^anc« et de l ossifica- 
tion endochondral^ Ce pmii nain de 15 mote en presente 
I 1 aspect disproportion ne caracteristique avec une grcsse tete 1 
cair£. un tronc normal mais comprirn^ sur les cdi&% et une 
bidvvta des parties proxi males d&s mem b res euperieyrs et 
inferieurs (micromelia rhizomeiiquej. ■ 

La vue de profit de cet enfant rnorrtre son front bomb£ n son nez I 
mselle, sa Lordo&e importanlc et ses mains forme de pelle 
(mams en tndentj, 

494, Le meme enfant a Page de 3 ans. LI n'a attei nl que 3a moitiS 1 
de la faille d'un enfant normal (la hauteur assise est normals}. 
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495 . La naHiographie do cr&n« monlre qu'il est volumineux, que 
sa base esl raccourcie et que la sell© turclque est aplalre : ce 
soni signas caract^ristiquas de cette dysplasia 

496 et 497p Lcs qs sont larges et courts, Les lignes cpjphyspires 
scmt irr&guli&res et: evasees ; las os du metacarpe sent yn peu 
excavta 

499, Pa a udo -achondroplasia (hypochondroplasle). Cette petite 
fille name ages de 5 ans presents certains traits de rachondro- 
plssie Sa Hie et sec bras sent de tame normalc mais ses jambes 
snnt courtes 
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499 et 500. Manisme thanatcphore. C'est une deformation gravo 
avee yne grossa tC-ts et une micromole que I'on prend souvent 
pour une achondroplasia. L'examen radiologique montre des 
deformations importantas des os, um excavation des lignes 
epiphystures. da I'osteoporose el de nombreux traits de fractures 
qui lent Denser £ une maladie de Lobstein lost so genes is 
imperfecta) oy a une hypophosphatemia Ces enfants ne peuvent 
pas vivm. 

L'affection est transmit sur le modeautosomrque recessif. Le 
diagnostic ante- natal par mesures uttraaoniques des mem b res 
du foetus a la 13 eme semaine de gestation, ou par feetosoopie, 
est indique dans las oas a risque. 

Let mucupoFysaccharidDSes (501-506) son! des troubles heredi- 
taires autosomiques et r^cessifs du mAtahOiteme des mucopoly- 
saccharides dus a une insuffisance de I'aclivite de fhydrolase 
lysosomale specif ique. L accumulation de metabolites defec- 
lumix peut provoquer lapparition de dysplasias osskupsks graves, 
de nani&me. d une megalosplanchnie, d'une opacification cor- 
neenne, d'une d6q£n6rfiscence vasculaire et cardiaque et d’un 
retard mental., De grander quantitds de mucopolysaccharides 
acidcs anomnaux (glucosamino-gFucana) apparaissent dans les 
urines el on lmuv& des granulations m^taehromatiquss dans Sos 
leucocyte* et dens les cultures de fibrobiastes On peul faire le 
djagnosfre de cells affection avanl la naissance grace a la 
rnttactlromasie des cellules amniotiques. 

Jusqu'a prtsent, on a pu distinguer six troubles d iff Grants du 
point de vue penGtique et du point de vug biochimlque. 

501 et 502. Maladle de HurFer (Mucopolysaccharides* 1). C'est 
la forme Fa plus oouranle. Le visage laid at grassier qui 
ressemble a une garyuuille et ['hypertrichoee de cat enfant de 
2 ans son! caractenshquos. L'enanen radioloqiqus du squolotte 
montre une deformation en crochet de la premiere vertebre 
lombaire qui iorme une bosse h et une deformation des ext remites 
des epiphyses des os longs. L ‘enfant Staff aveugle, sound et 
retards mental. 
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503-506. MaEadie dm Morquio (Mucopolysaccharidoaa IV, dyspla- 
sia apondylc^^piphygaira) Cette autre forme esi prAsentta a 
rage de 2 jours »t d e IS mrpis, Chez Ee nouveau^A, visage laid, 
les mains larges et epaisses, el les membres deformes et 
bossefos sent evocateurs dm cette affection. A Tftge de IS mois, 
\a fijletto est devenue un§ naine grotesque el disproportionneo 
(504). Remarquez la grosse t^te l le menton on gsloche. la 
briAvetd du cou et du Irene et le thorax en brechet La vue de 
prof 1 1 m ontre la lordose marquee el les membres courts et 
d&formes fixes- en dsmi-flascton (505), L'enfent ne peut se 
coueher A plat (506). J! existait aussi une cpacifocbon de la 
corn^e. une insufftsance aortiqu^, on retard mental et da la 
keratansulfatun^ 


Ge groups d'affoctions CCUiprend encore la maladie de Hunter 
El, la maladie dm Sanfilippo HI. la maladie de Scheie V et la 
maladie die Lamy el Maroteaux VI. Elies, different par la gravity de 
ratteinte du tissu conjonctif. des deformaiions physiques et du 
retard menial eft par la forme des mucopolysaccharides acidcs 
qui sont documulAa et excr6t£s dans les urines. 


(Pour les autres aberrations congenital du mAtabollsine voir 
2B2-285, 41 1-414). 

503 504 





328 



329 



507*510. LTn# enfant d’aspect bizarre avec une micromelic. 

Cette petite -ille orb sente une combinaison parficulinrw de 
caractbres achfmdroptasiques et 3 po nd yl 0- 4p ip hy sa i res . La 
grosse tOte. le visage intelligent et agreable at la tronc de taille 
normals contrastent avec la gibbOSitO Jmportante. les mernbrea 
raides et trss courts et la contracture des hanch.es qui s'oppcsii u 
Is position d about. 

L'urjne ne cortcnait pas ds metabolites anormanx L'examen 
radiologique du squelette n'a pas ete concluant. 
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51 "L QsteopStJiose (os de marbre. maladie d'Albers-Schonberg). 

Le nourrisson en presents une forme maltgne alors qu'elte est 
moi-ns grave chez ( enfant plus ag£ Nous presenter^ ici 3a forme 
grave chez ce nouveau-ne de 4 jours qui start aveugteet round, It 
y avail eu une fracture du f6mur au cours de r accouchement, 
Remarque*/ la f&ta vcluminause, le pics is gauche, les traces 
necrotiques de compression 8ur in region deltoid ienne droita at 
la paralysie des jarnces. 

512, La radiographic met on evidence des OS d une density 
excessive, une fracture du f^myr at une volymineuss opacity 
hepatsque Get enfant maurut a r&ge de 3 mgis. 

513. Lore de rautapsie,, on consists la presence cTune hydroce- 
phatie, d'une hepatosplenomegatie et d une atrophic important^ 
du cerveau oui start le siege do kystes. 
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514. Syndrome de Klippel-Feil ■ bi i eve id cortgeniiala du cou]. La 
fusion on la malformation dss venebres cetvicalea et deg 
premieres vertebras dorsales provoque la brteveiG do cou et una 
limitation dee moiivsments. sou vent accomp apneas d 'ant res 
tasiona cardiovascular res ou squelemquee. On a laisst pousser 
lea cfiHveux de I’enfant pour des raisons estbetiducs. 

515. Dyson tose cl&ido-cranienne. L aplasia ou Ic d 6 vq top p ament 
inauffisant des clavicules ct la laxiie des ligaments la.ssent tes 
epaules &tra attirees vers t'avant. On peut aussi voir se prod u ire 
un defaut de mineralisation des autres parties du souclctte. 
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51B. Acrocephalo-syndactylfe [syndrome d Apert) chez: une 
petite fifle nouveau- nee. Cost une affection d'apparition sporadi- 
que, Les sigres principaux en sent E'acroctipfralia, la syndactyly 
d&s doigfs et das orteils et la division palatine. La craniostenosa 
va donner lieu a one c^eit£ et A un retard mental, 

517-519, Le gros plan montre I'obliquite antimongolotde des 
font pr palpebreles, lim plantation basse des grander o rallies, la 
langue charnue, le fn&in tres court et r absence de segmentation 
des mains et des pieds. 
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Dysostose cranio Faciafe (maladie de Crouton) (520-527). C'est 
Luis affection dominants autosomique caractensee par la synos- 
tose simuHan^o et pr£ccce des sutures cononale, sagittate el 
mStopique pui aboutit £ une crenio&tenose progressive et a uns 
hypo pi as ie des os de la face. 

530 et 521, L r aspect 4 la naissanee n est pas caracie rtotique an 
dehors de I' hypertelorisms et de la hauteur du front. 

522-524. Au bout de 3 moia la phy&fcinomie particuliere et 
racrocgphalie ont fait leur apparition. La congestion vasculaire 
traduil i 'hypertension intrarrinienne 
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525-526. A 1‘age de 6 mcis. I 'enfant present© un© deterioration 
de son atat general (dystrophie cerebrate), Le visage eat 
asymetrlcujc et apiati. L obliquite antimangoloide, I'exophtalmie 
et un pseudo -st rah i sm h divergent ant fait leur apparition. 

fi 

527. Cot etat se caraclerise aussi par la ©ailli© de la crate 
coni rase Sur i© palais dur. Una craniotomie fut r&alisfte par la 
suite. 
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Dysostose mandibuLoFaciaie {syndrome rie Tre&cher-Collina- 
Franceschelti) {528-531). C’est un syndrome malformatif her^di- 
tains et familial qui intErg$sc les elements provanant du premier 
arc branchial Le developpement du visage et (Jes one! lies est 
surtout affects, La surdile eat plus ou mains import-ante. 

E2B. Aspect a la najssaoct, Re marques I hypotrophie du corps 
ei 3e facias an de paissouL 

529. La fort gross iss ement du visage montre lobliqultd antimon- 
goloTde das rentes palpeb rales, lencoche do fa paitie extern* 
das p&up Seres inf&rieuree. I 'absence de cils> V hy poo lasts das os 
malalres at l& m^Groqnathie, 

530. Vue de profil des malformations auricula*™. IE exisiaii aussi 
une sitrssie du meat auditif 

531. Division du palais mou et da la JuGtte, 
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532 533 . Un autre cas plus discret Ce nouveau-fie present* 

une physio ramie semblable sans deformations auricula ires, 

534. Syndrome dysc^phalique de Francois (syndrome de 
HaNamrian-Slreiff), G e£l unodysplasie craniofacial* qui s'accom- 
panne de malformations oculaires el squeiettiques atnsl que 
d'autres anomalies, La tele et fe visage ont respect d'una tete 
cfoiseau avoc un nez rawurbA, unci microphtalmfe. une ohliquiti 
aniimonqolotde des lentes palpbbrales el un* micrognathia, et 
surtouf des anomalies dentaires, La rnt re de Fenfant prasentait 
dea carflcteres analogues. 
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535, Typus degenerate us am stela eta men s Is [syndrome de 

Cornelia de Lange). C'est une anomahe complex^ que nous 
voyon& id chez une petite fills de 15 moie dent lie pods de 
na tesance etaii de 1 405 g Son aspect eta it caracteristique : 
petite faille, ecu court, limitation de Lex tens ion des articulations 
das coudes, petitesse des mains et des preds, deformation en 
flexion des tfoigts. 

536 T Le fori grossissernem montre des cheveux broussaifieux a 
implantation basse, des sou reals epais et confluents (synophrys), 
un n-ez court aux narines retroussees. un eJloug&ment du sillon 
sous-nasai, une levre superieure mince et arrondie vers le bas 
(bouctie de carpe) el une implantation basse des oreilles, 
L'expiesaion est cal le d un masaue Ces enfants sent des 
retardds menfaux. 


535 



536 



346 


Le& figures 537-546 mo nt rent des malformations de plus en plus 
imports rites de la partie medians du massif facial et une 
hoi oprose ncephal re - 

537. La forme la moins marquee. Ce nouvea u-ne presente un 
hypot&lorisrTie oculaire, yne hypoplasie des os dg ta face dont la 
revetament cutan^ est redondant, et un nez charnu et larqa. TouS 
chs Clemen is sent plus accuses lorsuue I' enfant pleura. 
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53SL Un» autre ferme + L’enfant presents un hypotelori£me T une 
ensellure nasals aplatie, un nez deform^ el un exc^S de plis 
cutanea, Son pare pres ant a it les marines anomalies el avail uric 
division palatine Remarque* l ophtslmie blennorapique du c6t£ 
droll 

539, Holopro^enoephalie-arhiiienoephaEie- ll enisle un hypotelo- 
risme marque, une pueule da loup com pi eta at large, une aplasia 
do Is do iso n nasals at da lespace st/s-fsbial un Maul, orifice 
nasal et des narines evasees. Ce phenotype «si nanersl-ement ife 
a la malformation d"im cerveau d^pourvu de lobes La survie eat 
de oourte dur&e. 

54fl. Cyclopia, Cast la forme la plus grave de la dysplasie 
cerebro-faciale Le corps est bien developpe par ailleurs. 
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341. Le fort gmssEssement montre ure miorocfiphalie impor- 
lante, one cnvite orbitaire unique oii Jes globes oculaires on l 
fusjcnne. un n« rudiments ire separe par un siF ton marqufe de 
laapace sou&-na&al qui est allonge Get enfant a surv^Cti 
pluSieurs jours, L auLopsia a permit de conslater la fusion d6S 
fobes froniauK et la presence d un seul tractus ophque Les voies 
olf actives fa is a lent ddfaut 

542. Syndrome de Pierre Robin. Note; I'hypoplasFe tiu maxiilalre 
mfeneur. I importance da la micrognathia et les malformations 
da I’oreille qui e&t aplatie. Les djfffccultes respiratolres et 
a EJm empires sont provoquees par le glossoptose. cest-A-dire la 
chute de la Jangue an arriere, et par ia division palatine. 
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Hype restore cortic&le infantile (syndrome de Caffey) 1.543-5461, 
C eat un@ affection de *a premiere enFance On a recaitiment 
signal^ des rochutes Chez I nn -ant plur q n 

543 e! 544. A I'age de 3 mo is r eel enfant bien naurri presents 
une tumefaction marquee de la mSehoire. Sea rtnembrea pr£sen- 
tent 1e me me genre de lesion. 

545. Exa men rsdiographFque, On constate ('existence d'tin 
&paiss,isa ament perioste d&s os long $ (radius 8t cubitus) avec des 
bandies cl 4 ires aux extremites epiphysairus diatalsa, qui cnnfir- 
men| le diagnostic 

546. A un Slade plus avance les os se dfcveloppenl et lc cortex 
E'amincft. La cavite medultair© est augmented de volume et 
montre pnu de trabdctilation Lea ms us mous sum cedemati^s 
Cette affection evolue spontanement vers la guerison. 
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LES AFFECTIONS CUTANEES 


Angiomalose Hneaphalo-trig^mlnOe (syndrome de Sturge- 
Weber-Dimitri) (547-549). 

547. Nouveau-ne porteur d'un angiome plan (naevus flammeus] 
dont ! ’extension uni laterals a partir de la ligne medians sur la 
territorre de la premiere branch? du trljumeau est evocalrics 
d sncmahes vasculaires inttec6rebraJes qui donnent lieu a une 
atrophie cerebrate et £ das lesions oculaires, La radiographie du 

cr&ne mettrait en evidence des calcifications « cn rails de 
tramway ». 

54fl et 549. Un cas analogue. Chez cef enfant de 18 mois Ja 
lesion s'est etendue. Rernarquez la presence dim blepharos- 
pasms du cdte gauche, la huphtelmie bilateralc et la mydriase. 
La preeeion oculaire 6tait augmented 
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550-552. Syndrome dEhler-Danios (hyperelastlclte cute nee). 

C'eat une affection du tissu conic, net if qui s'accompagne d'une 
hypcrOlastosa at d une diminution du collagene. Les plis cutan^s 
de ce nouvea j-ne peuvent £tre d^colles du corps, mfime dans lea 
regions oil ia poau est ires adherents, au niveau da la handle par 
example (dermatochalasie). Par la suite on voit apparaitre une 
oxtr&ma fragility da la peaii et une hyperlaxite articulaira. 

553. Redundance du revittement catena cervical. II ns doit pas 
etre pris pour une hyperelastose. Cet etat peui &tre lie a une 
aberration chromosorniqye. 
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L'iryltieme polymorphic (SS4-S67J. Cest trne manifestation 
toxi-allergique qui, dans la cas present trad u it une reaction aux 
sulfarnides 3 action pralonq6a> 

5S4v Aspect general. Ge nournsaon d© 5 mois a et6 traitd pour 
une infection respiratoim. t. 'Eruption apparait surtoiit au niveau 
de la face, du oou et du tronc. 

555 et 556. Gros plan. On mil I Eruption 0 sea differ&nts stades 
Sur le cuir ohevelti et sur la parti© superi-eure du visage lea 
pfaques sent confluentes et acmt entourees de croAtes s-ombrea. 
Le tronc sst reconvert de fusions by Ileuses dent certalnes ont un 
centre necrotique colour e d un halo ery them ate ux sur&lpvti. 

557. L eflel du Lraifemeni par la cortisone ast speciaculair© 
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55B el 559 . Acroriynie {maladie rose}. C'est gne reaction tfe 
sensibilisation consecutive £ I'absorption prolongee de medica- 
ments i base de mercure (poudre dentifrice calomel). Les 
paresthusies et las sueurs prof uses dos mains et das pieds 
amenent (enfant a se frotter el a se gratter sans arret el £ devenir 
de plus en plus irritable. La paag des mains est d£trempee et 
desquame en grands la-nbeagx {55flj, Les planters dee pieds 3ont 
routes et ceGematiees ( 559 ). Cette affection est rare de nos Joura. 
depurs q-ue la vante de oes p rod u its e&t rtglemsnttia. 
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GGO ct 5B1. Neurofibroma lose (mgladie de von Recklinghausen). 
n'sSt une affection hcrtditairH ^ transmission autosomictuc 
dominants earaclcrisde par une large dissemination de neurofi- 
bromas et par une pigmentation car&cteristiqLie. Lea neurmomes 
qui se formant a linterieur du crfine affectent la narl acoustique 
at lie nerf optiqte Plus! stirs membnes de cette lamtile an ataisnl 
atteints et ce nourrisson de 3 mois presente cfea neurofibromes 
culanes brun- rouge aur lc corps at une tache couieur cafe au fait 
sur lepauie droite. 
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LES MALFORMATIONS INTESTINALES ET 
UROGENITALES 

■■ 

M&gacolori congenital par agenesis gangliannalre [malsdie dc 
Hirschprunq) (562-563^. L'agertasse de$ cellules ganglion nairas 
cfans la sous muqueuse du colon rectosigmoid ien donne tieu a 
une distension et a yno hyDertnophie du cftlon au-dessus du 
retrecissemont et k une constipation grave. C j est une atreclion 
familial? qui attaint surlout tas sujets masculine 

562. La distension dm Pabdomen fatt on contrasts a^ao fe 
mauvais 6tet general de ee rtourrteson de 8 mois. 

5B3. A Tautopaie on constate que le segment racto-sigmprdtan 
ost ret red, ce qui provoque une distant ion du colon proximal 

564. Megac-aion fonclionnel. La distension abdominals mst 
consecutive k I hypotonie das muscles abdominal** ei k une 
constipation chronique. Cette petite fills agenda 9 are presentait 
un syndrome da Down 
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5«5. Occlusion intestinal* provoqu&e par un boyclion de 
meconium. Ce nou'.'aau-n« preserve une distension abdominsle 
et des ondcs pGriaiaitiques visibles II aete gu*ri par I'atitation du 
bouehon, 

Mega-uret&re {566-569*. Son 6liologie e&t tres semblable a cip.\\b 
de la rnaladie dc Hirscliprung a laquelle il esl souvent assoc ie. 
l.)n p?nsc Qu'un trouble dc- 1' innervation parasympathiqueest a la 
base du d«fHut de fonctionn ament de la couch© extern© rie la 
rnuaculeuse. de la distension de la vessre et do reflux vesical II 

taut dliminer I'eventualitfe d une obstruction d'origin* anato- 
mique. 

5 66-568. Un nftuveau-ne qul p re sente plusieura caractercs 
parti cutlers, L implantation basse des oreiNes mglform6c& et les 
fipsis rep II s cutanea sous-oculaires eloquent le facies du 
syndrome de Potter Get enfant presentaH des signer urinaires, 

5€9. Urographie retrograde, EUe a mis en Svidcric^ yne 
distension de la vessie. des meg a- ureter bllaterau* et sinueux, 
et une hydro tir phrase dnoite. 
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570 el 571. A gene tie renale* Gs nouve-au-nri ne prA&ent&il pas le 
factes classique du syndrom** do Potter, L 1 implantation basse des 
oreiflM start !e seuf signe evocateur d'une anomalis r^nale. 
Remarquez ie menton fendu et bitide, I'obllquite artMmonq.oloide 
tie la fente palpObrale et la deformation an fiexEon das mains qui 
rappetlent le syndrome de la trisomie 18 El. 
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LES TROUBLES DU SYSTfcME PJLEUX 


Une plJosite excessive- (hirsutism#) el la parte dea cheveux 
(alopecia) peuvenl etre fiees a diffe rentes affections. Nous 
precentors rci quelques troubles particulars du systems pifeux. 

572 r Hypolrictiose. Le cuir cfreveiu de ce nouvoau-nfiest & peine 
couvert d un duvet fin qui tombs proqressivcmcnt. 

.. p 

573. Mapecie physlologique. L enfant qui roule sa tSte et la 
trotte sur I'oreiller provoque une disparition de ses cheveux sur 
la face posts rieune de sa tele. Cel ennui disparaTt a vac 
r apparition de la station assist. 

574. TrichotilEomante. Dqs plaques d'alopetie sonl dues au fait 
quo I 'enfant lino el arrache ses cheveux, ce qui eat un tic riarveux 
tradutsant un trouble atfectif, 

57$. Calvitfe cona£nitale du type androgemque de I’adulte chez 
un no u rris&on a normal qui prdsente une deformation en flexion 
des doigts (voir syndrome de Patau et Edward) 
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STS. AlnpActe congenital? en aires. C'est un trouble ectodermi- 
quo Q u i a p pa raft sup' une peau atrophique. 

577. Alopecia complete C'est un trouble congenital et familial 
consecutif a l arrfit du dfevfHGppement dee fa 1 1 leu lee pitoux. 

Cette flllette de 3 ana na prasente que quelquos rangfecs de 
cheueux sur son c r 5ne Ella n r a ni auurcila, m cils. ni pilosite 
corpofcllo. ElSe a presents des troubles graves du com ports merit 
qui n'ont pas fete modifies par le port d line jo lie pejruque. 
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57B. Hyperlrichoae. Ge nouvoau-ne presente une grosse touffe 
de cheveuxqut dessine une crete do coq et que I on ne peut pas 
□platir, 

579, Un oas analogue avec une ohevalure abondanse et 
irdiiti plirec- qu i recouvre toute la ieta On pen$e que cea enfants 
hypcrnorveux presentent un elat apastique des muscles Cree- 
ls urs dcs otieumix. 

580. Hirsullsme de la partie sup^rteur^ du das et du cou de cet 
enfant deficient mental. L'i implantation basse des cheveux set 
bien dessinGe et se continue avcc \& pilosifce du corps. 
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Hyporirkhose famltlale idiapathlque ( 581 - 505 ). II sagiraii d one 
augmentation H& la sensibility des follicules pNeux h des taux 
normaux cTandro gangs, 

501. A l ! ag& di 4 ana ce petit garpon a de$ traits r tides, un 
thorax an brfectat, un corps tres muscle, une hypertrichose 
gCncalrsee, une che^eEure abondants at epaisse, bier cessinde 
sur la mjCLuc.. at des sources et das oils apai$. Son p^ms el 
te Stic Liles sont tres cfeveioppes pour son age chronologique. 

502 at S83 h A I'Sge de 9 ans son aspect general s'est amGlEorG 
mais E hypert rich g&b du cui r chevelu et surtoul de la face a 
auqrnente. Re marquee la continuity des cheueux et de la piEositfi 
facials [583). 
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5B4. A lage da 11 ans a la periods pubertmre, la pilosiBe s'est 
encore dfeveloppec, surtout but le visage, sur fes rnembres. et leg 
chcveux sent Ires abcndants, L'agc osseux est tres avance. Leg 
dosages hormon&ux, letudB du nh roman men et I' analyse 

chramoaomiqufl dormant cfes resuSlats normaux. Le pem rie cet 
enfant presents it In mem e aspect da son aystHrtiH pjleux 

5B5. Un autre cad. Cett-n lillepa *1 fi R a ns n'a pad rta lien familial 
avflc I'nnfanf pr^nOdfint mais a dn£ car act Ore a Otonnament 
semblablc-s Comme son syEteme pileux Rui avail valu d'etre 
surnommte «poriilo ■* gar ses camarades da classe, ellc avail la 
abobie de l ecole. 
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LE SYNDROME DES ENFANTS BATTUS 
(LESIONS NON'ACCIDENTELLES) 


Ce syndrome comporte rfes lesions physiques repeteos. jo 
privation dn nourriture, de soins et d af feet ion chez da jeunea 
enlants a Fa suite d'une perturbation grave do la relation 
parent-enfanL 

Le tableau Clinique en est bizarre at va de Is petite me urir in- 
sure aux fractures multiples a drlferHnts stades de consolidation 
et k d«s lesions internes parfois moneFles. Le diagnostic est 
difficile et mal accepts. M faut dabord exclure dee troubles 
orqaniques. 

La reinsertion de ces enfant^ dans une tarmlle a p^ehlemes 
represents urt travail psycho-sopral el legal ires complique 

586, Violences. Ce puhl garden de 18 mo is. ne hors au manage 
esi tombe d'ljne hauteur important#* ™en louant” avec sa mere, 
Le couleur de I'eechymose pen-orbitaire er le ptosis gauche 
evoQuent une anaer-ne fracture de la fosse ant ensure 
contusion hemorragique recente de la lempe gauebe traduit un 
traumatisms recent 
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587, Un autre cas. Ce petit monqolien de 6 ans est issu d'un 
milieu social eleve. Son attitude res ignee o\ desespcr^e, ics 
nombreuse meurtrlssures de. -son visage et de son corps, fa 
tumefaction de sew levres et las c routes de sang seche qui 
CnlOurenl ses narines Lemoiqnent des violwncHS qu’il n subics. 

5SS. Negligence. Cette pstitn fiJJe da deux ana el derm viv3.lt Chez 
des parents nourriciers. Remarque?' son expression apeurec, la 
distension de son abdomen el les signed de rachilisme de 
thorax, de ses poignets el de ses chevfNes. 5a eroissance et son 
deveioppemeni .infellectuel etaient retard 6s, 

5B9. Malnutrition Ce petit garpon de deux ans etarl le plus jeune 
enfant non desire d une farm He ncmbreuse. Son expression 
path^tique et apeuree el l^s siqnes evidcnts de mqKnutntiDn font 
penser a une carence vitaTiirup ue et a une mulabsu r ptiQn 
Remarquez qu'ii so raccroche a un bout de chiffon qtril suce 
chaque fors qu'il esi malheuieux. 

590. Un ari plus tard dans un etablisaement specialise Son etat 
physique s'est considerablemeni ameiioce. Le trouble alfectif esi 
Ancore evident II se raggruqhe au memo «fetichS'» que sur la 
photoqr&phie precedents. 
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Les Tumeurs 


591. Gros kyste pedicule fixe au fl^OS oneil gauche. 

592. Lymphangioma cavemeux. C'est une turneij)' freciuente. 
ginPratemeru berutine mais suceptible d'mfiltrer les ddfrienis 
Bous-jaccnls ct dc roc i diver apres I'ablation chirurgicale. 
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£93-505. Lymptiflngiotne sublingual fcystique ches un nourns&on 
de 2 mois, La lumeur existail a £a naissancn et a attaint 
progressivement la iaille que oiontre la photographic, tout p.n ne 
provoquant au'etonna merit pen de troubEes respiratoircs oy 
alimfmbnres Sa consistanco mctWe el spongieuse pe^Tiettait de 
la comprimer el cte la deplacer oa^sagerement <595). 

596 at 597, A pres son aspiration el sa resection partielle. le 

pmnnansme du nrcaxiliaire infOrieur persiste et r&ntanf continue a 
garder la bouche ouverte 
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59B. Hygroma du cou. C'est an lymphangiqme kystique qui q 
tendance o augmonler ra pkj sment de volume Ct a gagner [ e 
mecfiastiiv LI laul Ahsolument texciscr. 

599_ Come frontale. Cette e^uroiyssnce siAgeait au niveau du 
front ct elait fixee a I ns frontal au-dossus de la basn du nez. E!|q 
ful ejtcisee lorsque I’cnfant avail ID jours L examen hrstologique 
montra dcs foyers dossihrytion avec unc neoforniation de 
cartilage osseux et de mobile dans ie ti^wu sous-cut^ne IS 
S'agissait pro by b lament d uns malformation dy&embryoplaaique 
(hsmarEome]. 

et)Q, A rage de 1 an. On note i apparition d'un hyp^rtelorisme 
marque, d'u no obliquite unttmongolo-ide des fentes palpebrales 
el dun strahisme divergent nlterne Le tissu cicatnciel superflu 
Hvec un noyau osseux a attaint r extremity du nez qui sst 
retrousse 

GDI et G02 r A rage de 3 ans. La deformation part icu lie re de la 
face a augrnnnte On a explore la oicatricft *tf resequs un pel i I 
kysste de la region de la y label)* 
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Le neuroblastoma (603-606) mx la tumeur mailgne la ulus 
f r6q i.iante de la petite cntance. II est issu de la region 
Rur renal ignne et de la chaine sympalhique de I' abdomen ou du 
thorax el a une tendance marquee a m^tastaser dans tout 
I'organisme Cost une tumour tres fortemenl radia&ensible qui 
pwut represser spontanemenl et s-i» transformer an un rjangSio. 
neurone a&ymbtomatiquc. 

603* Tableau cllnique. Cette petite fiite de 3 mate prosenteil de 
i agitation, des sucurs et une distension abdominale. L'urogra- 
phie intravainnuse et la radiographs de son abdomen mrrent en 
evidence una masse volu mine use qui sieqeart du cote droit et 
repoussait le rein vers le bas, L 'exploration chiruryieale et la 
biopsie d'un foie £norme moritrerent du tissu, hepatique a 
maturite contenant de riombreux foyers de new obi as tomes 
Celta enfant ful consideree comnst! Inoperable 

604. Ay bout de trots mois de traftement a la Vdamine B (r Le 
loie efii revenu a des dimensions nnrmales et le perimetre 
abdominal a pass? de 67.5 cm a 46 cm On a pcursuivi le 
traitement par la Vtlamino a, ? . 
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60S, La nnevne enfant on excellent sante si I'age de 2 ans. 

GQfi. A I'sge de G ans. foist rg&lait bon La vtrieor do traiteirient 
pa' la V it am me B,, rest© di scuta trie Stant donna la possibility 
d one regression spcrilHnee 

G07. Urt autre cas. If s’agit d un garcon de 8 ans chs? quj |a 
progression rapids de la voluminous? tumeur et Iss nemhreuscs 
metastasis osteoses ont ete raptriemeni mortelles 
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60G-G1G. Adenocarcinoma congenital. Cost une Forme tres rare 
do nooplasme. II existart a la naissanco de ties nombreuses 
metastasis dans la peau el dans les po unions L’enfant esi mort 
a 10 jours 
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Bit et 612 Carctfiome de IS thyroids* Ce (jargon de 8 ails 
preseniait une raucite dq la von? el des .nodulss mdo lores du con, 
HemarQLia? que son etat general semhre k tort tres saUslaisant 
La biopsie montra Is presents d un career anaplasiqus dune 
tres grande malign I te al I'snfant mgurut pen apms 

iVoy«7 anssi : teratome lombo-sacre 100 ; lumenrs cortice- 
sutrenalienne. 423-425 ; tumeur avansnne de la qranulnsa. 
426-427 ; fibromes pre-aunculaires. 435-436 l 
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Affections diverses 


Nous presenters snomslies mineures qui, bien tiue beni- 
Eines, peuveot simuler des affections b«m>ooup plus graves. 

613- Garmon de 8 ans aux oreiftes pendantes L65 Grands 
pavilions plats sent decollts et Oenchent en avant du fait ij e 
I'ahsancR de I'anttielix. Cost un delaut esthete] ue qui devra etre 
cornge avant f&qe soofaire pour evitcr a I enfant quart nc sh 
maque de lui 

614, Lang lie blanche et sahurrafe par suile d une hypHrtroptiie 
des papillos filiformes an caurs d une affection febrile avec 
deshy d ratal ion. 

615. Lungue scrotale, Cast one enomalie conqcniiale et 
famihale dont I’etiolopie s?st ineonnue Le dessin cerebriforme ou 
fofie des sillane est permanent, ce qui contrasts avsc la langoe 
geoqraphiQue dont V aspect change CGntinuellHinent (vwr 326) 
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61G. StomatKu el ifluguet (moniFiase). Cette infection est apparue 
ao eours d’un iraite merit antibiPOque prolong^ 

617. Acne, seborrhea et hypertrichose facials. Ce sont leseffeta 
secondares d'un traitement a I'ACTH chez un nourrisson de 
3 mois. 

610. Doipts el Orteils surnume raires qui constituent unc 
anomalie mineurc ; c'esi une forme fruste de polydaetyl ie qgl eat 
parfois associ6c a d'aulres aberrations ENe se voit plus 
fn&quemroajit cbez les enfants- de couleur. 

619. Syndrome rie I'enFant flasque, hypoionie benigne congeni- 
tale (Waitonr L'hypotonie mu^culalre et la laxit^ ligameniaire 
permanent aux articulations yn |eu excessrl sans gone, Cel etat 
sarneNare DropreasiveiiiHnt minis le deveFappement CSt retards. 
Le diagnostic se fait pa- exclusion {voir 27, 28, 30* 456 et 459). 
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630. Pseudo-dysplasia de I'aMicuFalion coxq -femora le, Chez 
Cette petite fills de 4. mois. I asymeirie marquee d?s plis de la 
cuisse evoque one luxation eonqanrtale cte la hanche La Vue 
poslerieiire mnotre que fe pli fes-sicr gauche eat plus hm.it qua It* 
droil maiB le sillon fessier eel bien droit et les plis des qenoux el 
des chevilles sent S'/meinti uua. ce qui fat Ic d:3qnes|ic 

621. La radiographia de ^articulation coxo-f£morale montre on 
lager aplatissement de {'acetabulum qui n’a querc dirrtpGrtance 
a cet age, 

632. L abduction maximalo de I'articulation cat egale et n est 
pas limitae Le signe d'Ortolani du ressaut & ten tree et a la sortie 
nexiste pas, oh qui exciut t'eventualitc dune luxation 
Cet examen. doit faire partie de I examen systems! ique dun 
nouveau ni. 
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G23, Synechies rfe la vulva (.adherc-nces des petite* levrcsi Le 
vestibule est f &c& uuort par une fine membrane tiansliicide 

G2d. Tfaiicmerat On dechire la membrane an exergant une 
traction douce vers I'exteneur I'sifxilicaticn dune pom made aux 
ocstrogcnes empeghe une rechute Cette affection pact* lors- 
qu'elle est nepiiqee, donner lieu a uno irritation ct a une infection 
ascendants. 

625. Augmentation du volume dm clitoris chez une petite fillc 
nouveau-nee II e:*i£te normalement des diflerences de faille mats 
if faut exclure leventualrt^ dune vir libation (voir 233-234, 

411 - 414 ). 
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Appendice 



La vue p r analyse et les caracteres bacidrlologiques des s&lles 
peuvent apporter des informations utiles sur la fonction digestive 
ifun nournsson. Des vemalipns de consistence. de frequence, de 
cou^mir et d'odeur tr^duisent I existence de I roubles specif iques 
et l analyse des selles aide a evaluer I'absorption et les carences 
e r 1 zyi T ia.li q u hs ev ent u e 1 1 k s . 

G2G* Le meconium. La premiere sells e rinse dans les 36 he u res 
qm suivent la nai-ssance eal prec$dee de i « vac nation d P un 
bouchon de meconium qui esl une substance vnrt-noiritre 
formas de cheveux degliiUs, de caUulns epitlheliales ei de 
sd c ret i on s i n tost i na les ri c hes on m i j c ci po I y sa r.c h Elr i des Sa 1 e neu r 
cn albumine cst 6lcv£e dans les cas do mucoviscidoses, de 
rnclaena et datrfete intestinal©, 

627, La Selle de transition montre une modification progressive 
de In cooieur et de In cor, distance en raison du debut de 
I'alsmentation lactee (de gauche a droilc. premier, dcuxicme el 
qujttriern« jour) 

628. Les Selles d'enfant noum su sem semt jaunt* d or, mollas, 

J^Qe lament acides el contiennent deft j rati Ik chi I lots de graiHse 
molfce et die i:a&ftma, Lt?s hncleriHK qu'HllH* ncintiHnnent sari I 
flurtouE du groups La dob a nil I us «1 un partinulinr du Lactobacil- 
lus bifiduS dont In crolssanc© e&i lavorisea par on « fanteur 
bifid us - quo Ton trouve dans le iait materneL 

G29. Les selles d B enfant mourn au lah de vache sont jaurte p^le. 
p^teuecs. homogcnoCp scches et alcalines, et contiennent de 
nombreux caillots oo savons calciques Les bactenes coliiormes 
y preeminent 
(E, cab) et au 
debut I’enfant 
ne ieur oppose 
qu une latble 
resistance. On □ 
montre une plus 
lode incidence 
d' affections 
inteshna les, 
respiraloi res ou 
a litres c;hez left 
n o u ri fiSOn h 
nOurriH art ill’ 
cielleniRni 
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S3Q. Les selles varies son! dues a un transit intestinal trap 
rapid e ou a une oxydation de la bihrubme en bil warding par suite 
d une oxydabon baclfirionne iorsqu'elEes restent exposees a I 'air, 

631. Lea selles voiles muqueuses sont rlu^s a unn irritation 
intestinale et a ure acceleration tfu peristaltisme au cours dune 
infection. 

632. Les sellcs pales et achotiques contiennant de la Etercobi- 
line mco'ore par suite d un manque de bile ou d une reduction 
in complete de la billrubino. 

633. Les selles rouges ou noiros tradu&serrt la presence de sang 
qui present de la par lie basse ou dc ia partie haute du tract us 

intHStinal 

634. Les scyhales r&sulteni d une insuffiaance da lali mentation 
au sein et dc l absorption liqutdienna. 


630 631 



4oa 


632 



400 



635. Les seller qul rcssertibienl a de& caillqyx ds Terfanfr 

nourn artificial mem sont tastes do cad lots de caserne et tie 
suvnn c^lcsques non diqeres, et som dues a des spasmes du 
colon. 

636. Les selles volumlneuses brim sombre apparaissenf dans 
les cas de constipation loracHi^ dwa pfOtiines et des qraissos en 
exces daris ie jequne aliniHniaire ne snnt pas equilibrecs pa r 
J 'addition d’hydrates ds carbons f&citement lermeniescibles. 
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